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Preface 


Parce qiTelle est une des causes les plus frequentes en consultation de pediatrie, la 
pathologie gastrointestinal merite des mises a jour rdgulieres r justifiees par Tetendue de 
son spectre symptomatique, la variability des cours yvolutifs de ses entitys, enfin les progfes 
realises dans la comprehension de leurs causes. 

Reconnoitre le plus simple, le plus banal : vomissements, douleurs abdominales ; aussi bien 
que le plus complique : pseudo-obstructions intestinales chroniques, diarrheas graves neona- 
tales... Savoir organiser les explorations fonctionnellesadequates f de I'ASPa la capsule ingeree + 
mettre en route le traitement acfapte, du regime dfexclusion, a la nutrition parenterale centrale 
ou a I'immunosuppression la plus recente, impose de dominer parfaitement un ensemble consi¬ 
derable de donneescliniques, physiologiques, immunologiques.bacteriologiques.genetiques.., 
Rassembler ces informations plus de dix ans apfes la dernfere parution dans ce domaine 
est bienvenu. Rendre aisement accessible ces progres suppose une connaissance approfondie 
de cette branche de la pediatrie. Pourgagner ce pari, deux personnalitesde lagastroenterologie 
et nutrition pediatrique ; Dominique Turck et Frederic Gottrand, 

Dominique Turck est chef du service de gastroenterologie, hepatologie et nutrition pediatrique 
du CHRU de Lille, a i’Hopital Jeanne de Flandre. Reconnu par ses pairs, ses responsabilites 
tymoignent de sa place importante tant dans la recherche que la Clinique : coordinateur du 
Comity de nutrition de la Society franchise de pediatrie et chairman du Panel Nutrition de TEFSA 
(European Food Safety Authority'). Frederic Gottrand, PUPH dans le service de Dominique Turck 
est responsable de I’equipe « Modulations nutritionnelles de [’inflammation et de [’infection » 
dans I'unite Inserm U995, membre du Comite de gastroenterologie de I'ESPGHAN, et a ete 
president du Groups francophone d'hepatologie, gastroenterologie et nutrition pediatrique, 
Tous deux eleves briHants du Professeur Jean-Pierre Farriaux,, ils participent egalement aux 
travaux de depistage des maladies pediatriques ainsi qu’au bon fonctionnement du Centre 
de ressources et de compytence (CRCM) pydiatrique concernant la mucoviscidose. Its ont su 
s'entourer d'auteurs chevronnes, reconnus pour ieur competence dans le domaine traite. Ces 
auteurs ont eu a coeur de rendre accessible ces donnees a tous les medecins concernes, du 
generaiiste au pediatre en ville et au specialiste hospitalier. 

De fait, ies informations sont precises, clairement introduites en tete de chapitre T bien 
referencees, tenant compte des progres ies plus recents, en particulier en genetique. En outre, 
ces dix demises annees ont vu progresser la comprehension des troubles fonctionnels diges¬ 
tifs (vomissements, constipation, encoprysie, douleurs abdominales...). Bien rapportys, ces 
eclaircissements ne peuvent qu’aider les pediatres a la prise en charge souvent frustrante de 
ces symptomes. Les auteurs ont fait reference chaque fois que cela a ete utile aux recomrnan- 
dations des societes savantes (SFR ESPGHAN), ou des agences Rationales ou europeennes. 
Ainsi, le defi que rep re sente ce nouvef ouvrage a ete pleinement releve. 


Professeur Jean ,%'avarro 


Profess eurJaoques Schmitz 
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CHAPITRE 1 

Developpement des fonctions 
digestives : digestion et absorption, 
motricite, immunite et microbiote 

Jerome Viala, Alexis Mosca 


Points essentiels 


Le tube digestif est constitue par 
plusieurs organes successes dont Ics 
fonctions principales sent de digorer et 
d’absorber les aliments. Ses differents 
epitheliums derivent d’une meme ori¬ 
gins endodermique initials bien qu’ils 
aient des fonctions tres differentes, 

-f Ls developpement du tube diges¬ 
tif est regule par des r^seaux moiecu- 
laires integres et complexes. Plusieurs 
vagues successives de morphogenes, 
regulateurs transcriptionnels, puis de 
cascades de transduction sont neces- 
saires aux trois etapes de proliferation, 
migration et differentiation des diffs- 
rentss cellules de cheque organe, 

4 A la naissance, le tube digestif 
humain apparalt plus mature et fonc- 
tionnel quecelui desanimaux du fait de 
la longueur de la gestation. 

La maturation de ses fonctions 
immunitaires et digestives se poursuit 
apres la naissance., en interaction avec 
le milieu exterieur, notamment le micro¬ 
biote et les aliments. 

Des anomalies de developpement 
du tube digestif expliquent de nom- 
breuses pathologies pediatriques, mah 
formatives mais aussi dysimmunitaires. 
La connaissance des processus mole- 
culaires impfiquds pourrait emdliorer 
leur comprehension et leur fraitement. 


Dans !a situation enmmaturite giobafe (sur- 
tout neurologique) du nouveau-ne humain par 
rapport aux autres especes, if est surprenant 


que rintestin humain soft plus mature a la 
naissance que celuf des animaux> Certaines 
fonctions intestinates, matures a fa naissance 
chez rHomme , ne commencent a se deve Cop¬ 
per qu r en per/ode poshnataie chez {'animal. 

L’ensembie du tube digestif passe par trois 
phases de developpement: fa morphogenese 
avec proliferation cetiulaire, ta differenciation 
et la maturation fonctlonnetfe . les pbeno- 
menes de regulation de ces differentes phases 
sont extrememerrt comp/exes et restent impar- 
faitement compris a ce jour. Ces reseaux frrte- 
gres et /nterconnectes permettent te s mises 
en place spatiate, temporelie et fonctionnefle 
d’une multitude de cellules a fa fois differentes 
et interdependantes> 

Developpement 
de I’estomac 

Differenciation cellulaire 

La m uq ueuse gastrique est composes de 
quatre types cellulaires, les cellules parie- 
tales responsables de la production d'acide, 
les cellules enteroebromaffin-like (ECL) pro- 
ductrices cfe !'histamine, les cellules G de la 
gastrine et les cellules D de la somatostatine. 
Toutes ces cellules sont issues d f un meme 
progeniteur paridtal, initialement ex prime a 
risthme de I’estomac. De ce fait, la destruc¬ 
tion ciblee des cellules parietales fait dispa- 
raTtre toutes les autres cellules. A i’arret de 
1 'agression, la regeneration detous les types 
ceiiulaires provient d f un processus clonal 
issu d'un seal progeniteur parietal. 

La gastrine joue un role essentiel dans 
le developpement de I'estomac foetal. Elle 
est exprimee trds tot dans la periode foetale, 
avant [apparition de la somatostatine, du 
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glucagon et de I'insuline produits par le pan¬ 
creas. Bien quelle ne soil pas indispensable 
a la constitution de I'estomac, son absence 
perturbe la production acide, I’epaisseur de 
la muqueuse gastrique, la distribution et la 
proportion des differents types de cellules 
dpitheliales, avec une rarefaction des cellules 
parietales et ECL et one augmentation des 
cellules a mucus. L'histamine est produite 
par les cellules a mucus et les ECL. Stimulee 
par la gastrin©, elle represent© la commande 
principal© de la production d'acide chlorhy- 
drique. L'histamine joue egalement un role 
dans le developpement de Lestomac puisque 
son inhibition entraine un4paississementde 
la muqueuse gastrique avec une proliferation 
excessive des cellules parietales et ECL. 

Production d'acide 
chlorhydrique 

La pompe H-K-ATPase est l r agent princi¬ 
pal do la production d’acide par I'estomac. 
Chez I’Homme, son expression debute a la 
25* semaine de gestation (SG) pour croltre au 
cours de toute la grossesse et meme a pres 
la naissance. Si la production acide est pr£- 
sente des la naissance, les grands prema¬ 
tures de 24-25 SA ont un pH gastrique plus 
eieve a la naissance que ies nouveau-nos a 
terme. Cependant, la maturation post-natale 
de la production acide est plus rapide chez 
les plus immatures, leur permettant de la 
normaliser en moins de 15 jours. Dans les 
3 premiers jours de vie, le nombre de cellules 
parietales et la production d r acide augmen¬ 
ted rapidement. La production d'acide est 
principal©men! controls© par la gastrin© des 
cellules G antrales, A la naissance, la pro¬ 
duction de gastrine augment© brutalement, 
stimulee par une sdoration accrue ti'epider- 
mal growth factor (EG F). Le colostrum contient 
1 000 fois plus d’EGF que le sang du nou¬ 
veau-re, suggerant que fallaitement maternel 
puisse participer a [’activation initial© de la 
production acide chez le nouveau-ne [1.1]. Le 
sevrage participe egalement aux mecanismes 
impliqubs dans le developpement gastrique. 
Chez le rat h un sevrage prdcoce s'accom- 
pagne d'une proliferation muqueuse accrue, 
qui pourrait etre expliquee par la presence de 
transforming growth factor j3 (TGF-p) dans le 
lait et des recepteurs aux TGF-pl et 2 sur les 
cellules epitheliales gastriques. L f a pport exo¬ 
gene enTGF-fi par Fallaitement maintiendrait 
l estomac dans une dependence vis-P-vis des 
stimuli exterieurs. Au-dela des prem iers jours 


de vie t la production d'acide continue de se 
developper jusqu’a Fag© de Hans, ou elle 
atteint son niveau adult©, 


Intestin 

Differenciation cellulaire 

L'intestin exprime cinq types de cellules 
epitheliales spdciafisdes : lesentdrocytes, les 
cellules de Paneth, les cellules a mucus, les 
cellules enteroendocranes et les cellules M 
Ces cellules specialises sont comparti- 
mentees dans les vtllosites ou fes cryptes, 
Toutes sont presentes chez Fhumain des la 
fin du l er trimestre de gestation, Ainsi, les 
cellules M apparaissent d£s la 17 e semaine. 

Un n§seau complexe et hautement intd- 
gre de facteurs intrinseques a I'enterocyte 
et aussi extrinseques permet a l r intest in 
d'orgariser chaque type cellulaire selon un 
double gradient viI!osite/crypte et intestin 
proximai/distal. Les facteurs intrinseques 
semblent prbponderants puisqu r un intestin 
foetal humain est capable de se diff£rencier 
quand ill est greffe dans une souris SCID 
en ['absence de tout facteur de croissance 
humain, Plusieurs facteurs de transcription 
intrinseques semblent impliques, Ainsi, la 
deletion de N-myc empeche le developpement 
de tout Intestin alors que celle de forkhead 
box A2 (FOX-A2) est letale, en bloquant totale- 
ment le developpement de plusieurs organes 
dontcelui de I'intestin. ^expression exogene 
de caudai type homeobox 2 (CDX-2) dans des 
lignees cellulaires intestinales de rat les dif- 
ferencie en cellules a mucus et enterocytes 
de crypte. D’autres facteurs semblent jouer 
un role dans le controle de la differenciation 
dpithbliale intestinale, tels Notch , wingtess- 
type MM TV integration site family (Wnt) ou 
bone morphogenetic protein (BMP), 

Enzymes digestives 
de ia bordure en brosse 

Chez rHomme, I'activite des enzymes de 
la bordure en brosse (BB) est correlde a la 
morphogen&se. Au ddbut de Ea gestation, un 
gradient proximal-distal de I'activite enzyma- 
tique se met en place le long de I ’intestin grele, 
II exist© egalement un gradient crypte-villosite, 
I'activite de lactase-phlorizin© hydrolase (LPH) 
etant plus elevde a la point© des villosites, 
tandis que I’activite saccharase-isomaltase 
(SI) est maximale au milieu des villosites. 
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La LPH est une (3-galactosidase qui hydro¬ 
lyse le lactose en glucose et galactose. C'est 
une enzyme vital® chez le nouveau-ne qui 
est dependant de rapport en lactose du lait 
rnaternel. La LPH humaine apparait darts 
Untestin proximal a 8-9 SG, puis s'etend le 
long du tube digestif. Dans le jejunum foetal 
humain, I'activite de LPH est regulee par voie 
transcriptionnelle. Les facteurs de transcrip¬ 
tion nuoleaire qui interagissent avec le promo- 
teur de la LPH son! caudal type homeobox 2 
(CDX-2) r homeobox All (HOX-All), GATA 
binding protein 6 (GATA-6), et hepatocyte 
nuclear factor 1 (HNF-1). Apr£s le sevrage, 
I’activite de la LPH diminue chez de nom- 
breux mammiferes. La grande majorite des 
humains connait une baisse de I’activite de 
LPH, parfoisdes Tenfanceou I’adolescence* 
En revanche, en Europe occidental ef en 
Amerique du Nord, ou pendant des mllliers 
d’ann£es les vaches ont 6t6 blev£es pour la 
consommation de lait, I 1 activity LPH persiste 
a I’age adulte + sauf en cas d'alteration de 
Untestin (inflammation, maladie coellaque) 
conduisant a un deficit secondaire en LPH, 
La saccharase-isomaltase (SI) est une 
disaccharidase multifonctionnelle avec une 
activate sucrase, isomaltase et maltose, La 
sucrase hydrolyse le saccharose en glucose 
et fructose, Chez I'Homme, I’activite de la SI 
apparait des 9-10 SG et augmente progressi- 
vementjusqu’a la naissance, L'expression de 
la SI apparait a la jonction crypte-villosit.es, 
suggdrant que les entbrocytes exprimant la 
SI sent g£n£rds dans les cryptes, avant de 
migrer vers le sommet des villosites. Hex- 
pres si on de la SI s’etend progressivement de 
I’intestln grele proximal vers Hleon terminal, 
Uensemble des glycosylases est mature 
avant la naissance. Des 34 SG, Lactivitd 
de la Sf est estimee a 70 % de celle des 
adultes. Jusqu’a la 35 e SG r la SI est £ga- 
lement exprimee par le colon, qui possede 
encore quelques villosites. A la naissance, 
I’activite de la SI est comparable a celle de 
I’adufte, puis va baisser ra pi dement jusqu f a 
des valeurs comparables a celles du debut 
de gestation, avant de s’elever progressive¬ 
ment lors du premier mois post-natal selon 
un processus genetiquement programme, 
peu affecte par lalimentation. Les activates 
de toutes les glycosylases augmentent les 
5 premieres annees de vie post-natale pour 
se stabiliser ensuite aux taux observes chez 
ladulte. Seule la LPH suit un schema sensi- 
blement different. Son activity est limrtde a 
30 % a 40 SG et augments rapidement au 


premier re pas lacte. Son activite chute au 
moment du sevrage jusqu r a 10 % de son 
activite initials, suite a une regulation trans¬ 
criptionnelle et post-transcriptionnelle. Entre 
5 et 10 ans, I’activite LPH se stabilise a un 
niveau qui depend essentiellement du groupe 
ethnique. 

Transporteurs intestinaux 

L'absorption intestinale nutritive existe 
deja chez le foetus. La digestion des nutri¬ 
ments du liquide amniotique semble partici- 
per a I’alimentation du foetus, Le transport 
du glucose apparait apres que les cryptes. 
villosites et microviliosites aient btb formees. 
L'expression du sodium-glucose finked trans¬ 
porter (SGLT-1), transporteur du glucose, 
debute a la 9-lQ e SG, pour augmenter rapi- 
dement pendant le dernier quart de la ges¬ 
tation. Chez I’Homme, un gradient croissant 
d'absorptron du glucose s'etablit entre le 
duodenum et Hleon de la 17 G a la 30* SG. 
L’expression tr&s precoce des transporters 
explique en partie que la deglutition des 
500 mL/j de liquide amniotique par le foetus 
participe a ses besoins nutritionnels. Apres la 
naissance, i’intestin foetal pourrait exprimer 
d'autres transporteurs du glucose, tels les 
glucose transporters (GLUT) 1 et 2, L’ARNm 
de GLUT-2 est detecte dans Untestin des 
fetus de rat d&s 16 jours post-conception- 
nets (JPG), avant que les villosites Intestine les 
ne soient formees. 

Le transport du fructose est principa- 
lement lid d GLUT-5. Alors que SGLT-1 et 
GLUT-2 sont exprimes dans les entdrocytes 
chez le fetus et a la naissance, I’expres- 
sion de GLUT-5 n'est detectee au niveau de 
la 8B qu’apres le sevrage chez le rat, Chez 
I'Homme, cette expression tardive du trans¬ 
porteur du fructose a partirde la 3 ans peut 
expliquer une diarrhde favorisde par Tinges- 
tion excessive de fruits ou de conservateurs 
alimentaires (toddler diarrhoea). 

Les transporteurs des acides am ines (AA) 
apparaissent entre la 17® et la 20® SG et sont 
tous fonctionnels avant la naissance. Chez le 
macaque Rhesus, ils pourraient contribuer 
a 10-15 % des besoins pro-teiques du fetus 
par absorption des acides amines du liquide 
amniotique, Hs s’expriment selon un gra¬ 
dient proximal-distal qui s’etablit peu apres 
la formation des cryptes et villosites. A la 
naissance, leur expression augmente consi- 
ddrablement des les premiers jours de vie. 
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Les transporters lipidiques, ApoB 100 et 
ApoB 4S r apparaissent dans I'intestin foetal 
entre la 11 et 16 e SG, puts I'ApoB 46 devient 
predominant© dans I’intestin mature. Centre© 
des lipides dans I’enterocyte est probabJe- 
ment passive chez le nourrisson, avant qulls 
ne soient transforntes en triglycerides (TG), 
phospholipides et esters de cholesterol. Les 
TG sont digeres par les lipases gastrique et 
linguale en acides gras et 2-monoacylglyce- 
rols, et leur absorption est plus ©levee dans 
I'intestin immature que chez les adultes. 

Les transporteurs des acides biliaires 
ont une activity fasble par rapport A l adulte 
malgte rapport alimentaire 41 eve en lipides. 
Cacti vite du transporteurdes acides biliaires 
dependant du sodium augment© au moment 
du sevrage, suggerant que (’absorption des 
sels biliaires soit passive lorsde rallaitement. 
La malabsorption des acides biliaires pourrait 
leur permettre de modular le dAveioppement 
du microbiote intestinal, A moins qulls ne 
puissent etre absorbes passivement. 

Motricite 

Le system© nerveux enteral derive essen- 
tiellement de la crete neuraie vaga!e r bien que 
le segment sacre du tube neural participe par- 
tiellement A Unnervation de la partie caudale 
de I’intestin. Les cellules enterales derivees 
de la crete neuraie (CEDCN) entrent dans la 
partie crania le du tube digestif prim itif a la 
fin de la T SG et termineront leur migration 
a la partie caudate a la 12° SG, Simultane- 
ment r les CEDCN migrent en profondeur du 
tube digestif pour former les deux couches 
d'innervation myenterique et sous-muqueuse 
de I'intestin. En outre, elles se differencient 
en cellules gliales ou en neurones et se 
concentrent en amas ganglionnalres intercon¬ 
nects qui formeront les reseaux neuronaux 
de Tintestin. 

Trio de tete 

Le front de proliferation/migration des 
CEDCN est essentiellement dirige par trois 
acteurs, Le glial cell derived neurotrophic fac¬ 
tor (GDNF) est exprime dans le mesenchyme 
digestif selon un gradient rostrocaudal qui 
progresse avec le temps (fig. 1,1). II tracte 
ainsi un complex© associant ret proto-onco¬ 
gene (RET) et gdnf family receptonal (GFR- 
al) qui est exprime a la surface des CEDCN. 
L’inhlbition d'un seul de ces trois acteurs prin- 
cipaux entrain© une aganglionnosc intestinal© 
totaie. A r inverse, I’activation constitutive 


de GDNF est responsabie des neoplasies 
endocrines multiples 2A et 2B. GDNFjoue le 
role ole du moteur pour le front de migration 
des CEDCN. Ainsi, GDNF commence a etre 
exprime dans I'estomac murin avant que la 
vague ^expression ne progresse jusqu'au 
caecum, olj son expression va rester intense. 
La migration semble suivre un module dyna’ 
mique de type «transport limite ». Ainsi, 
guidee par le gradient GDNF t la proliferation 
serait anarchique, et aboutirait a une concen¬ 
tration neuronale maximale qui « eteindrait* 
ia proliferation par manque de place. Pour se 
maintenir, le front de migration ne pourrait 
plus que progresser vers les zones mesen- 
chymateuses moins riches en CEDCN, orga- 
nisant ainsi la dynamique. D’autres stimuli 
attractifs existent avec la neurturm 1 un autre 
facte urneurotropique qui stimule la vote RET 
et qui participe a la diffusion en profondeur 
des CEDCN vers les plexus myenteriques, 
RET participe en maintenant ia survie des 
CEDCN puisque son inhibition majore leur 
apoptose. Sa to notion mitogen© lui permet de 
soutenirla proliferation des CEDCN (fig. 1.1)* 
De meme Tendothetine-3 (ET-3) et son recep- 
teur de type B (EBNRB) sont indispensablcs 
a l’i enervation du colon. L'ET-3 empeche les 



Figure 1.1 Developpement de rinnervation 
digestive. Les cellules enterales derivees de 
la crete neuraie (CEDCN) entrent dans Tendo- 
derme de I'estomac a la 7 s semaine de gesta¬ 
tion. Elies progressent le long d'un gradient de 
glial ceil derived neurotrophic factor (GDNF) 
grace a ref proto-oncogene (RET) et au gdnf 
family receptor a] (GFR-o/l) qu'elles expri- 
ment. L'endotheline (ET-3) et son receptcur 
(EBNRB) ainsi que sex determining region 
Y-hox 10 (SGX-10) maintiennent un signal de 
proliferation quand RET/GFR-hI commencent 
a favoriser la differentiation des CEDCN. Le 
neurturin stimule Sa migration en profondeur 
vers les plexus sous-muqueux. 
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CEDCN de se differencier leur pennettant de 
conserver ieurs capacites pro life rat tves qui 
son! indispensables a leur emplacement, Le 
nombre de CEDCN est determinant pour que 
Hnnervation atteigne rextr£mit€ du colon. 
Une reduction rrtecanique de la masse initiate 
des CEDCN reduit la distance de migration 
neuronale. 

Avec le temps, le signal GDNF/RET perd 
son caractere proliferate pour gagneren tone - 
tions do differenciation, Les signaux GDNF/ 
RET et ET-3 deviennentalorscontradictoires. 
Au niveau du caecum, le gradient de GDNF 
est perturbe par une expression de GDNF 
qui reste elevee. La migration des CEDCN est 
egalament contrariee par la persistence d f une 
membrane mesenterique residuelle entre les 
intestins primitifs moyen et posterieur [1,2]. 
Dependant les CEDCN eseeales continuant 
leur deplacement vers le colon distal grace a 
Faction antagoniste d’ET-3 vis-a-vis du GDNF 
caecal, a I'expresston locate de GFR-ol et a 
F expression localement soutenue de GDNF 
par le colon [1,3]. 

Outsiders 

Sex determining region Y-box 10 (SOX4G) 
est exprime par la Crete neurale et les cel¬ 
lules giialesenterales. Son role stepparents a 
celui de Vendothelsn receptor type B (EDNRB), 
puisqu'il favorise aussi fa proliferation des 
CEDCN au detriment de leur differenciation 
(fig. 1.1). Son inhibition reduit ia migration 
des cellules neurales dans letube digestif par 
apoptose, SOX-1Q potentiate les effets de 
l’ET-3 et active la transcription de RET. Paired 
like homeobox 2B (PH0X-2B) est egalement 
exprime par ies CEDCN du systeme entdral 
autonome ou il est necessaire & repression 
de RET. 

Motricite digestive precoce 

A Tin verse de la souris, le fetus humain 
possede un peristaltisme digestif efficace 
des 37 SA. Les complexes moteurs migrants 
(CMM) et profils moteurs mixtes existent 
des la naissance, Dependant, remission du 
meconium qui survient essentiellement lors 
des 24-36 premteres heures de vie chez le 
nouveau-ne & terme, peut £tre retardde de 
1 semaine chez le premature sans pathologic 
digestive. Chez les prematures, il est habitue! 
d’observerdes CMM plus immatureset moins 
organises. 


Developpement 
du pancreas 

Le pancreas est une giande complete qui 
participe a la digestion de multiples fapons, 
Ses fonctions endocrines et exocrines lui 
permettent de reguler respectivement Fab- 
sorption des hydrates de carbone et la diges¬ 
tion des lipides et des protides. Depuis une 
meme cellule pluripotente, le developpement 
pancreatique per met la differenciation des 
cellules endocrines des Tlots de Langherans 
(1 % de la giande) et des cellules exocrines 
(99 % de la giande) qui formeront les acini 
et les canaux pancreatiques. La differen¬ 
ciation progressive de ces differents types 
cellulaires et leur organisation sont regulees 
par un reseau tres complexe de molecules, 
les morphogenes. Le pancreas est le seul 
organe digestif qui se ddveloppe a partir de 
deux Paginations distinctes qui fusionnent 
secondairement. 

Canaux 

Outre leurfonction de transport des secre¬ 
tions exocrines du pancreas, les cellules 
canalaires regulent la stability des enzymes 
synthetisees en produisant des secretions 
riches en bicarbonate. Le developpement 
des canaux pancreatiques suitun processus 
singulier. Tout dtebord, le canal principal du 
bourgeon ventral, Mur canal de Santorini, 
voit son extremite distale degenerer dans 
90 % des cas pour quitter la paroi duode- 
nale et rejoindre le canal central du bourgeon 
dorsal, le canal de Wlrsung. Quand le canal 
de Santorini persiste sur touts sa longueur, 
une papille accessoire apparalt en amont de 
la papille principale. Chez la souris, la d£te- 
tion de sonic hedgehog (SHH) induit un targe 
pancreas, parfois annulaire, associe a une 
matrotation intestinate et une irnperforation 
anale, deux malformations egalement asso¬ 
cie es au pancreas annulaire chez FHomme. 
Des etudes recentes ont demontre que la 
constitution de I'arbre canahculaire panerda- 
tique suit un processus fes inhabituel. Au 
lieu de forer progressive men! une arbores- 
cence canalaire depuis la lumiere duodenaie, 
les cellules de la lignee exocrine s’organisent 
en une multitude de petites lumieres inde- 
pendant.es qui fusionneront secondairement 
en se remodel ant pour former Farborescence 
finale £ la fumtere unique. 
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Les cellules canalaires se differencient 
des autres composants cellulaires du pan¬ 
creas par le maintien d’une forte expression 
de SRV-dox 9 (Sox-9) et HNF bomeobox lb 
(Hnf-lb). Des etudes recentes suggerentque 
la differenciation et done les fonctions des 
cellules canalaires ne soientpas homog^nes 
le long des canalicules pancreatiques, avec 
une expression plus intense en peripherie de 
cystic fibrosis transmembrane conductance 
regulator (CFTR), mucine 1 (Muc-1) ou des 
aquapor/nes 1 et 5 [1.4]. 

Acini 

Les acini sont consiituPs de deux types 
cellulaires, les cellules acineuses et centro- 
acimeuses. La production exocrine du pan¬ 
creas esf assures par les cellules acineuses 
qui s'organisent en lobules a Fextremite des 
canaux pancreatiques. Ces cellules produisent 
q uatre catego ri e s d e p roe n zy m es sous forme de 
zymogdnes. Outre les enzymes prot4olytiques, 
tels que les en do peptidases (trypsinog&ne, 
proprotease E, kallicreine, kaflicr^inogene et 
proelastase) et les exopeptidases (procarboxy¬ 
peptidase AetB, proa mi no peptidase), les cel¬ 
lules acineuses produisent des glycosydascs 


+ p43 

Exocrine 


(a-amylase), des enzymes nucleolytiques 
(ribonuclease A et desoxyri bo nuclease I), et 
des enzymes lipolytiques (lipase, carboxyes¬ 
ter lipase ou phospholipase A2) [1.5]. Le role 
des cellules centre acineuses n’est pas elucide 
mats elles pourraient representer une reserve 
de cellules multipotentes chez ladulfe. Ainsi, 
les cellules centroacineuses ont la capacite de 
proliferer rapidement a pres pancreatectomie 
partielle. 

La differenciation en cellules acineuses 
est regulee par plusieurs genes succes¬ 
ses, Le premier marqueur de ces cellules 
est la car boxy peptidase A1 (CPA-1). Dans 
un deuxieme temps, les cellules acineuses 
expriment le pancreas spec/Ac transcription 
factor la (PTF-la), La differenciation en cel¬ 
lules acineuses est dependant© des morpho- 
genes Notch et Wnt (fig. 1.2). Lexpression 
prolongee de Notch altere la differenciation 
acineuse par inhibition de PTF-la tandis que 
le signal Wnt entraine la proliferation des cel¬ 
lules acineuses. 

A !a naissance, les fonctions pancrea¬ 
tiques exocrines sont immatures chez Fern 
fant a terms, Le premature a une steatorrhea 
plus elev£e que le nouveau-ne a terme. Bfen 
que Factivite de la lipase pancreatique soit 


?? 


?? 


Figure 1,2 Differenciation cellulaire pancreatique. Le pancreas est constltue de plusieurs types 
cellulalres qui possedent des fonctions secretaires differentes, La differenciation de chaque 
type cellulaire resulte d'un envirannement rooieculaire propre qui est finement regule dans le 
temps et respace, Les grandes lignees endocrine et exocrine se differencient respectivement 
sous le controle de la neurogenin-Z (Ngn-3) produite transitoirement et du signal Notch qui 
inhibe ['expression du pancreas specific transcription factor la (PTF-la). 
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detectable des [a 32 SG, elle reste faible et 
n'augmente qu’apres la 10 e semaine post¬ 
natal©. Dans cette fenetre temporelle, les 
lipases linguale et gastrique sent capables 
d’hydrolyserjusqu'a 60-70 % des tipides inge- 
res. La presence de lipase etd’esterase dans 
le laitmaternel participe £galement & !’hydro¬ 
lyse lipidique. De mdme, la production den- 
zymes proteolytiques n'est pas maximale a la 
naissance, Elies a p para is sent entre la 2Q e et 
la 25 e SG mais suivent un profil evolutif tres 
different. La trypsine augment© durant la vie 
fcetale pour atteindre a terme 90 % de la pro¬ 
duction maximale, tandis qu r a la naissance 
la chymotrypsine etla carboxypeptidase B ne 
depassent pas respective ment 60 % et 25 % 
de la production maximale, Elies mettront 
plus de 2ans avant d'atteindre la produc¬ 
tion optima le. Cependant la capacite proteo- 
lytique du nouveau-ne estefficace, peut-etre 
soutenue par la pepsi ne gastrique et les pep¬ 
tidases muqueuses. Lamylase pancreatique 
n'est pas detectable avant le l er rnois de vie. 
Lamylase salivaire est produitedes la 2Q e SG 
et augmente pour atteindre des taux aduites 
des Ie3 e mots post-natal. La presence d’amy- 
lase dans le lait maternel participe egate- 
ment a I’hydrolyse gluctdique. Le sevrage 
lactd r qui s’accompagne dune augmentation 
de rapport en sucres complexes, acceiere 
la production d’amylase, qui est mature 3 
6-8 mois. Cependant, cette augmentation 
de ta production d'amylase se maintient si 
Tanimal n'est pas sevre, suggerant urte regu¬ 
lation non-exclusivement environnementale. 

Cellules endocrines 

Les iiots de Langherans represented 
I’unite fonctionnelle endocrine du pancreas. 
Ils sont construes de cinq types cellulaires 
differents i les cellules a, p, 6, c et y ou PP 
qui synthetisent respectivement le gluca¬ 
gon (hyperglycemiant), I insulin© (hypogly- 
cemiante), la somatostatine (inhibition de 
la synthese de glucagon et d’insuline, de la 
contraction musculaire lisse et de la secre¬ 
tion acide gastrique), la ghrdline (regulation de 
la secretion d’insulrneet peptide orexigene) et 
le polypeptide pancreatique (inhibition de la 
secretion pancreatique exocrine, stimulation 
de ia vidange de la vesicule bitiaire, stimu¬ 
lation de ta motricite intestinale et peptide 
anorexigene). 

Les cellules endocrines derivent des cel¬ 
lules canalaires. II semble que deux signaux 
successes doivent s’associer pour diriger 


la differentiation des cellules canalaires 
vers des fonctions endocrines. A la fin de 
la period© embryonnaire, Sox-9 et Hnf-lb 
sont sous-exprimes avant qu'une suppres¬ 
sion transitoire de la neorogenin-3 (Ngn-3) 
permette la differencial on en cellules endo¬ 
crines «fig. 1.2). La production de Ngn-3 dis- 
paratt avant la 35 e SG. 

Des groupes de cellules [3 sont visibles 
des la 10 s SG, A la 12-i3 e SG + les premiers 
slots de Langherans fcetaiix sont consti- 
tu£s d'un centre de cellules |i entourd par 
les autres types cellulaires endocrines. 
Cette regionalisation disparait a rage adulte 
[1.6]. Bien que les cellules (3 foe-tales solent 
capables de produire de I'insuline, elles 
semblent peu sensibles aux variations gly- 
cemiques aucoursdu premier trlmestre. Les- 
sentiel de la regulation glycemique du foetus 
est assure par le transfer! de glucose depuis 
le sang maternel. Les Hots vont se develop- 
perjusqu'a Page adulte. Si le nombre d'ilots 
semble assez stable apres la naissance, le 
nombre de cellules J3 va croitre rapidement 
jusqu'a 3 ans, puis plus lentement pour se 
stabiliser d partirde (’adolescence [1.7]. 

Immunite digestive 

Ontogenie des organes 
lymphoTdes secondaires 

Lintestin est tapisse cTorgan.es lym¬ 
ph oides secondaires (OLS) r tels que les 
plaques de Peyer (PP), les follicules lym¬ 
phoTdes Isolds (FLO ou les cryptopatches 
intestinales (Cl), qui sont des formations inde- 
pend antes des PP presentes dans la lamina 
propria de Tintestingreleetdu colon (fig. 1.3) 
[1.8]. Dans Lintestin, ils s'enchassent dans la 
paroi et sontddpourvus de lymphatiques affe- 
rents car ils sont di rectement au contact des 
micro organismes. Ces OLS se drainentdans 
les ganglions lymphatiques mesenteriques 
(GLM), Le developpement deces OLS debate 
pendant la vie embryonnaire pour se finaliser 
apres la naissance. Dans un premier temps, 
des cellules hematopoietiques, les cellules 
inductrices dutissu lymphoide (ITL), maturent 
dans le foie embryonnaire et migrent vers 
des sites predetermines du corps. Des lors, 
les interactions complexes entre cellules ITL 
et certaines cellules stromafes, les cellules 
organisatrlces du tissu lymphoide (OIL), vont 
structurer et entretenir les OLS grace A un 
processus finement r£gule dans le temps et 
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Figure 1.3. Organisation du systeme immunitaire intestinal a I'age adulte, Divers organes 
lymphoi'des secondaires sont repartis tout au long do tintestin. les plaques do Pcyer (PP) so 
concentrenl dans le duodenum et lileon. Elies se distribuent sous la surface de t'epitheliunn 
associe aux follicutes qui contient ies cellules M, Les PP se composent d'un groupement de 
cellules dendritiques et de lymphocytes T (en vert) issus des vaisseaux a epithelium epais (VEE) 
et de follicules de lymphocytes B naifs. Les cryptopatches de la famine propria se component 
essentieilement de lymphocytes B qui pourront murir en follicules lymphoi'des isoles (FLI) sous 
Hnfluence du microbiote, 


respace impliquantchimiokines, cytokines et 
molecules d r adh6sion (fig. 1.4 . 

L'essentiel des mecanismes de formation 
des OLS a ete demembre chez les rongeurs, 
La formation des PP debute des le 12,5 e JPC 
chez la souris, Initialement, les progeniteurs 
hepatrques murlns lL7-fta + sont capables de 
se differencler en de nombreux types de cel¬ 
lules immunitaires. Sous ['influence de Vinhi¬ 
bitor of DNA binding 2 (ID-2), les progeniteurs 
hepatiques IL-7Ra + se drfferencient en cel¬ 
lules III qui deviendront leconstituant hema- 
topofetique essential des PP et des GLIVL 
Pour devenlr matures, ces ITL doivent ega- 
lement exprimer le facteur transcriptionnel 
RORyt. Chez I’Homme, ces memes cellules 


existent, bien qu’elles expriment des mar- 
queurs I4g£rement efifferents, IL-7RcrR0Rc + 
[1.9|, A 30 SG, I'intestin humain comprend 
deja une trentaine de PP, 

Lex press ion dea4p7 pa roes progeniteurs 
hepatiques IL7-Ra + leurpermet de se repartir 
tout au longde I'intestin rnurin. Au 16,JPC r 
les cellules ITL se regroupent de fagon al£a- 
toire en structures individualisables au sein 
de I’Meon et du duodenum qui deviendront 
les plaques de Peyer. Trois facteurs semblent 
concourira ('emplacement des PP, la lympho- 
toxine (LT) alp2, RET et TIL-7. La LT-ali32 
est produite par les cellules initiatrices du 
tissu lymphoide (InTL) CDllc + et riL-7 par les 
cellules OTL fig, 1.4). RET semble suffisant 
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Figure 1.4. Developpement foetal des organes lympho't'des seccmdaires de I'intestin, Le 
developpement foetal des plaques de Payer et des ganglions lymphatiques mesenteriques 
suit un processus assez similaire. Des precurseurs hematopoietiques hepatiques rejoignent les 
sites des futurs organes lymphoTdes secondaires sous I’inftuence de chiiruokines. Une fois en 
place, ces cellules inductrices du tissu lympho'fde (STL) amplifient leur developpoment par une 
boude paracrine impliquant la lymphotoxine (LT) al(32. Cette proliferation locale s'accornpagne 
d'un ancrage des cellules ITL grace a differentes molecules d r adhesion (VCAM-1, ICAM-1 et 


MadCAM-1) et d'une attraction renforcee par 


pour initier le regroupement des ITL. Ainsi P 
I’applicatlon d'artenine (ARTN), un ligand de 
RET, sur un tissu embryonnaire ex vivo indutt 
la concentration de cellules !TL r InTL et OTL 
qui torment ainsi une PP primitive eetopique. 
Une fois le contact etabli entre cellules ITL et 
OTL, la boucle d’auto-amplification LT-al(32 - 
IT-pR s’active. La LT-od|32 active les cellules 
OTL qui attlrent en reponse les ITL via leur 
production de chimiokines, CXCL-13, CCL- 
19 et CCL-21, et les retiennent dans la PP 
par leurs molecules d'adhesion vascuter celt 
adhesion molecule 1 (VCAM-1), intercellular 
adhesion molecule 1 (ICAM-1) et mucosal 
vascular addressin cell adhesion molecule 1 
(MAdCAM-1) (fig. 1.4}. La stimulation du LT-pR 
des cellules OTL stimule la production de TNF- 
refated activation induced cytokine (TRANCE) 
et d'IL-7 qui augmentent rattraction des ITL 
au sein de la PP. Au contact de I1L-7 produft 
par les cellules stroma les, les ITL synthe- 
tisent a leur tour de la LT-ctlp2, creant un 
cercle d'auto-amplification paracrine. 


‘outres chimiokines. 


Ganglions mesenteriques 

Com me les PR les GLM sont des struc- 
tures tres organlsees chez I’adutte, avec des 
follicules corticaux de lymphocytes B, une 
zone paracorticale regroupant des lympho¬ 
cytes T et des cellules dendritiques, et un 
hile chargd en lymphocytes B et T (fig. 1.3). 
A la difference des PR !es GLM sont position- 
nes a des emplacements anatomiquement 
predefinis. Les signaux qui defnissent la 
position des GLM restent inconnus puisque 
la prospero homeobox 1 (Prox-1) rrest pas 
un signal indispensable comme cela a ete 
longtemps suppose [1.10]. Une hypothese 
suggdre que les fibres nerve uses exprimant 
la deshydrogenase retinienne 2 (RALDH-2) 
pourraient stimuler ia production de CXCL- 
13 par los cellules stromales et attirer ainsi 
les cellules ITL dans les futurs GLM (fig. 1.4) 
[1.11,1.12], Lendothelium lymphatique par- 
ticipe egalementd cette attraction en produi- 
sant la chimiokine CCL-21 qui est reconnue 
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par le rdcepteur CCRS7 des 1TL. Le rdle de CCL- 
21 semble plus accessoire car son absence 
ne deregule la constitution du GLM qu’en cas 
de deficit associe de CXCL-13, 

Une fois regroupees au site du GLM en 
developpement, les ITL utilisent deux boucles 
d'amplification paracrine {fig. 1.4), Le regrou- 
pement des ITL qui expriment a lour surface 
TRANCE et son recepteur TRANCER, stimule 
la vole TRANCE qui produit de I1L-7, respon- 
sable de la production de tymphotoxine (LT) 
alp2 [1.13]. Une deuxidme boucle d'ampli- 
fication s r active alors entre ies cellules ITL 
qui produisent la LT-ocl]32 et les cellules stro- 
males qui portent le recepteur LT-pR. Ainsi 
stimulees, les cellules stroma les produisent 
de riL-7 et TRANCE, majorant la production 
de LT-al[32 par les ITL [1.13], et stimulent 
la synthese de nombreuses chlmiokines et 
molecules d'adhesion (VCAM-1, 1CAM-1, MAd¬ 
CAM-1) qui ffxent les ITL darts le futur GLM, 

Une fois les ITL en place, les lymphocytes 
investissent le GLM sous le contra I e dadres- 
sines exprimees a la surface des veinules a 
endothelium epais {VEE)> Taut que les VEE 
n'expriment que MAdCAM-1, seules les cel¬ 
lules ITL, ou les lymphocytes TySqui expriment 
le rdeepteurde MAdCAM-1, la LT-a4p7, penvent 
done entrer dans le GLM. Lorsque MAdCAM-1 
est remplacd par le peripheral node addres- 
sin (PNAd), les lymphocytes B et T circulants 
penetrent dans le GLM, Lintestin humain 
apparaft plus mature que celui des autres 
mammiferes puisque les premiers lympho¬ 
cytes Tap issus de la differenelation thymique 
apparaissent A la 12 f - SG chez LHomme T tandis 
que la souris ne possdde aucun lymphocyte T 
circulant avant le 3 e jour post-natal, 

Developpement post-natal 
du systeme immunitalre digestif 

Apr£s la naissance, Tarriv^e du micro- 
biote retentit sur le developpement et I'orga- 
nisationdu systeme immunitalre digestif, Les 
nombreuses interactions entre bacteries et 
cellules immunitaires vont permettre aux 
OLS mtestinaux de s’organiser en organes 
matures, les rendant fonctionnels, Ainsi, chez 
Jes animaux axeniques, ddpourvus de flore 
digestive, la taille des organes lymphoides 
est largement reduite, avec une diminution 
marquee du nombre de lymphocytes T, pro- 
ducteurs de cytokine pro-inflammatoire IL-17 
[1.14]. Par ailleurs, les souris ddficientes 
pour Nod2, un recepteur immunitaire Innd 
du peptidoglycane, possSdent des PP plus 


nombreuses et plus larges. Cette modifi¬ 
cation des PP s'associe a une permeability 
accrue des PP et a une susceptibility exacer- 
bee a Linfection digestive par Yersinia pseu- 
dotubercuiosis [1.15], 

Les cryptopatches sont des amas immu¬ 
nitaires sous-muqueux qui ne se develop pent 
aprds la naissance qu h au contact de micro- 
organismes. La premiere etape deformation 
des cryptopatches survient au 18 e jour post¬ 
natal chez la souris par la concentration de 
cellules GO-llc 1 , II faudra plusieurs stimuli 
pour que les lymphocytes B transforment les 
cryptopatches en ELI matures. Tout d^abord, la 
flore intestlnale stimule les cellules CD-llc + 
£ produire CXCL-13 et !a LT-ccp qui attirent 
les lymphocytes B. Par ailleurs, la detection 
du peptidoglycane bacterien par NOD-1, un 
recepteur cytoplasmique epithelial, active la 
synthese de GCL-2Q qui attire les lympho¬ 
cytes B [1,14]. Toutes ces interactions avec la 
flore exptiquent que les ELI soient Incomplets 
chez les animaux axeniques, 

Les cellules ITL impfiquees dans la 
genese des organes lymphoides secondaires 
de Hntestin ne disparaissent pas aprds la 
naissance. Elies se differencient en un sous- 
groupe de cellules immunitaires recemment 
individualists, les cellules lymphoides 
innees (ILC) ou nuocytes qui regroupent les 
cellules NK, les ICL-2, les cellules NK-22 et 
les LTi [1.16]. Les ILC-RORyt + sent reparties 
dans !'ensemble de la lamina propria intes- 
tinale. Leur developpement est iargement 
induit par le microbiote intestinal [1.17]. Leur 
role principal consists en la production d'IL-17 
et d r IL-22 qui activent piusieurs mecanismes 
de defense, tels que la production epithelial© 
de peptides antibaetdriens agissant centre 
les germes extracell ulaires, le recrutement 
des PNN par les cellules stromaies et inhi¬ 
bition de la reaction apoptotique dans les cel¬ 
lules epitheliales. Les souris RAG-2 qui sont 
depourvues de lymphocytes rnais conservent 
des (LC-RORyt resistent mieux a une colite 
que les souris simpfement RORyt-/-, ce qui 
suggere le role primordial joue par les ILC 
dans la defense tlssulaire de la muqueuse 
intestinale [1.17]. 

Microbiote 

Le developpement du microbiote intesti¬ 
nal infantile est compiexe ef influence par 
de nombreux facteurs environnementaux en 
ddbut de vie, comme le mode d r accouchement 
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(par voie vaginale ou cesadenne), le type 
d’alimentation (allaitement maternel ou pre¬ 
paration pour nourrissons), (’utilisation cTanti- 
biotlques et/ou de probiotiques, alnsi que le 
lieu de vie [1.18 r 1.19). 

Un microbiote prenatal ? 

Jusqu'a recemment, il eta it considers que 
renvironnement in utero etait sterile dans des 
conditions normales, et que le microbiote 
intestinal se mettait en place a la naissance 
lorsque I'enfant etait expose au microbiote de 
sa mereet de renvironnement Contrairement 
au dogmede« I’uterus sterile des microbes 
ont ete observes dans le tissu placentaire 
[1.20], le sang du cordon ombilical, les mem¬ 
branes fostaies [1.21], le liquide amniotique 
[1.22], et le mdconium [1.23] sans qu’ils 
ne soient responsabies d’inflammation ou 
dWection [1,24, 1.25], 

Microbiote meconial 

Les communautes microbiermes pte- 
sentes dans le meconium ont une faible 
diversity d'especes et une grande variability 
interindividuelle [1.23, 1.26], De ce fait, le 
microbiote du meconium ressemble davan- 
tage au microbiote intestinal des nourrisson s 
qu£ celui des adultes [1.27]. En revanche, 
contrairement £ des dchantillons tecaux 
coltectes a 3 et 12 mois, le meconium est 
moms abondant en Bacteroides et en Bifi¬ 
dobacterium, mais plus susceptible d'etre 
colonise avec Escherichia, Shigella et Ente¬ 
rococcus [1.28]. La forte similitude entre les 
microbiotes du mdconium et du liquide amnio¬ 
tique [1.29], et le fait que le foetus mgyre 
de grandes quantites de liquide amniotique 
dans le dernier trimestre de la grossesse, 
suggerent que le microbiote meconial a une 
origin® intra-uterine [1,25]. 

Influence du mode 
d’accouchement 

Lors du passage dans la filidre genitale 
pendant I'accouchement par voie basse, 
I’intestin du nourrisson se colonise par des 
bacteries maternelles fecales et vaginales 
(Lactobacillus, Prevotelta du phylum Bacteroi- 
dates, Sneathia du phylum Fusobacterium). 
En revanche, les nourrissons nes par cesa- 
rienne ont une plus grande exposition aux 
microbes de la peau et de renvironnement 
hospitalier (Staphylococcus, Corynebacterium , 


Propionibacterium ). Les p re mid res bacteries 
colonisatrices de l’intestin du nourrisson sont 
anaerobiesfacultatives, comme les membres 
de la famille des EnferoCactebaceae, qui 
peuvent tolerer les conditions aerobies de 
I'intestin du nouveau-ne. Dans les premiers 
jours de la vie, ces premiers colonisateurs 
creent un environnement ana£robie dans la 
lumiere intestinale qui pernnet la multiplica 
tion des anaerobies stricts, tels que Bifido¬ 
bacterium, Clostridium , et Bacteroides [1.30]. 
Par rapport a Tadulte, le microbiote intestinal 
du nouveau-ne est caracterise par une diver- 
site bacterienne moindre et une variability 
interindividuelle supdrieure [1.31]. Par rap¬ 
port aux nourrissons nes par voie vaginale, 
le microbiote intestinal des nourrissons nes 
par cesarienne est mains diversify [1.32], 
plus riche en Clostridium difficile et staphylo- 
coques [1.33], et moins riche en Bifidobacte¬ 
rium et Bacteroides [1.33, 1.34]. 

Influence de ^alimentation 

Lautre facteur important qui modifie la 
composition post-nataledu microbiote intesti¬ 
nal du nourrisson est son mode d'alimentation. 
La comparaisor entre les nourrissons allaites 
et ceux recevant une preparation pour nourris^ 
sons a revele que le microbiote de nourrissons 
allaites contient de plus grandes populations 
de Bifidobacterium et Lactobacillus, alors que 
ceux nourris au biberon possedent une plus 
grande diversity bacterienne et une forte pre¬ 
valence de Clostridium difficile, Bacteroides. 
Streptococcus et Veillonella [1.35, 1,36], Le 
lait maternal est riche en substances bioac- 
tives requises pour une bonne croissance 
et un bon developpement [1,37], Parmi ces 
substances, les oligosaccharides stlmulent 
sdlectivement la croissance des bifidobacte- 
ries et lactobacilles [1.38, 1.39]. De plus, ie 
lait maternel est consider'd comme une source 
de bacteries qui modifient egalement ['acqui¬ 
sition et le developpement du microbiote 
intestinal pendant la petite enfance [1,40]. 
La culture du lait maternei revele la presence 
de bacteries lactiques, comme Lactobacillus, 
Leuconostoc, Streptococcus, Enterococcus , et 
IVef'ssei/a, ainsi que de Bifidobacterium et du 
Staphylococcus [1.40], Des techniques d’ana- 
lyse plus fines, independantes des limites de 
la culture, observent egalement des Serrafla, 
Pseudomonas, Veillonella et Prevoteita dans le 
lait maternel [1,40,1.41]. Lecosystbme com- 
plexe du microbiote du lait maternel peut etre 
influence par les merries facteurs qui affectent 
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la flore intestinale, tels le surpoids maternel 
et Ee mode d’accouchement [1,42]. Tout au 
long de la premiere annee de vie, la diver- 
site bacterieme et la richesse du microbiote 
intestinal continuentd'evoluer rapidementen 
fonction des changements de I'alimentation. 
L'introduction d'allments solides (diversifica¬ 
tion) marque un autre ebangement important 
dans la composition du microbiote intestinal, 
en favoris-ant la croissance des fermented rs 
de polysaccharides tels que Bacteroides, Clos¬ 
tridium t Ruminococcus et Faecaiibacterium 

[1.43] , A la fin de la premiere annee de la 
vie, la composition du microbiote intestinal 
ressemble £ celle d'un adulte bien qu^un pro- 
fil microbien typiquement « adulte * ne $ f eta- 
blisse pas avant 2-3 ans [1*31]. 

Prevoir le microbiote 
des la naissance ? 

Des Etudes recentes ont mo difid notre 
vision du microbiote fecal des premieres 
semaines de vie. Hesla et ai ont constate une 
nette difference entre la composition micro- 
bienne intestinale a lag© de 1 semaine et 
le microbiote maternel pendant la grossesse 

[1.44] . Les Firmicutes d eminent le microbiote 
maternel intestinal alors que les Actinobac- 
teria (bifidobacteries) represented le phylum 
dominant cbez les nourrissons. L'aiimentation 
avec une preparation pour nourrissons pen¬ 
dant la premiere semaine de vie influence 
largement la composition microbienne 6 mois 
plus tard [1.45]. Dogra et ai ont identlfle plu- 
steurs caract£ristiques du ddbut de la coloni¬ 
sation (dans les 3 jours suivant la naissance) 
qui predisent la future composition mtcro- 
bienne [1.45]. Les enfants nes avec une plus 
grande abondance initial© de Streptococcus 
et cTenterobaetenes ont un retard dans la 
colonisation des bifidobacteries. Ces deux 
auteurs ont dgalement rapports une coloni¬ 
sation retardee des Bacteroides et/ou des 
Bifidobacterium apres une cesarienne. 
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CHAPITRE 2 


Reflux gastro-oesophagien 


Frederic Gottrand, V’van Vandenplas 


Points essentiels 


■4 Le reflux gastro-oesophagien (RGO) 
est un phenomene physiofogique defini 
par la remonteG du contenu gastrique 
dans I'cesophage, tl est tres frequent 
chez Se nourrisson, chez qui il se mani¬ 
fests surtout par des regurgitations. 

*4 il importe de distinguer le RGO phy- 
siologique s’accompagnant de regurgi¬ 
tations isolees qui ne necessite aucun 
examen complementaire, ni traitement 
medicamenteux du RGO maladie/patho- 
togique. 

*4 Le diagnostic de RGO est dinique 
devant ies manifestations digestives 
evocatrices, bien que ia clinique ne 
permette pas de distinguer un RGO 
primaire d'un RGO secondaire, induit 
notamment par une allergie aux pro- 
teines du lait de vache. 

-4 En dessous de S ans, le diagnostic 
d'un RGO pathologique ne peut pas 
etre etablt sur I'anarnnese uniquement 
La pH-metrie ou I'impedancemetrie 
ne sont indiquees que pour le diagnos¬ 
tic de RGO occulte ou pour contrdler 
I J efficacite du traitement. L’endoscopie 
digestive ne permet pas le diagnostic 
de RGO mais de sa complication prin¬ 
cipals, i’cesophagite peptique. 

*4 Les epaississants diminuent Ies 
regurgitations.. 

4 Aucuns des prokinetiques actuelle- 
nnent disponibles n r ont fait la preuve de 
leur efficacite, bien que la domperidone 
n'ait ete que peu etudide, 

ooo 


4 Les inhibiteurs de la pompe a protons 
(IPP) sont efficaces sur Poesophagite 
et les symptomes douloureux chez les 
enfants de plus del an. Leur prescription 
doit rester raisonnee et de courte duree 
(< 2 rnois), Toutes les etudes chez I'enfant 
on dessous de 1 an sont negatives. 

4 La chirurgie a des indications rares 
pour des RGO non controls ou dependant 
du traitement medical, ou sur des terrains 
particulars (maladies oesopbagiennes 
congenitales, ORL ou pulmonaires). 

Le reflux gastro-cesophaglen (RGO) est un 
phenomene physiologique defini par la remon- 
tee du contenu gastrique dans i'oesophage. If 
est tres frequent chez le nourrisson, chez qui 
il se manifesto, ie plus souvent, par des regur¬ 
gitations . Les regurgitations se definissent par 
i'exteriorisation sans effort par fa bouche du 
contenu gastrique. Le RGO est pathologique 
(= RGO maiadie) quand le reflux est responsable 
de symptomes genants ou de complications , 


Physiopathologie 

Le RGO est tforigine multjfactorieiie, le 
plus souvent fonctionnelle (fig. 2,1). Une dis¬ 
proportion entre le volume du reservoir gas¬ 
trique chez le nourrisson et celui des aliments 
ing£res, le fait que les aliments sont liquides, 
la courte longueur de I'oesophage et la posi¬ 
tion dorsale sont les principales causes de 
RGO. A cote de ces facteur? mecaniques, 
les relaxations inappropnees du sphincter 
inferieur de foesophage sont le facteur fonc- 
tionnel le plus souvent en cause. Un defaut de 
vidange gastrique, un sphincter inferieur de 
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Alteration de la deglutition 


Diminution de la. resistance 
de la muqu-euse cesophagienrve 



Augmentation da la pression 
intra-abdominals 


Autres facteurs potentials; 
genetique, activite physique., 
posture, stade de sommeil, 
allergic, alimentation, alcool, 
tabac. ob£sit§, stress 


SIO . sphincter inf^rieur de roesophage ; PGE : pros tag land ine E i VIP : peptide vasoectif intestinal. 
Figure 2.1 Facteurs impliques dans la physiopathologie du RGO maladie. 


I’oesophage court et hypotonique, une hyper- 
pressionabdominale sont egalementdes fac¬ 
teurs impliques dans la physiopathologie du 
RGO, Les facteurs anatomiques, tels qu'une 
hernie hiatale, sonttres rarement retrouves 
chez I'enfant, mais constituent un facteur de 
mauvais pronostiefmauvaise reponseau trai- 
tement, persistance du RGO au long cours). 

Epidemiologie, 
histoire naturelle 

La prevalence du RGO et ies signes cli- 
niques varient selon rage (tab. 2*1). Des 
regurgitations frdquentes (ddfinies comme 


plus de 3 par jour) s’observent chez 20 a 
30% des nourrissons durant les premiers 
mo is de vie. On estime que dans le monde 20 
a 25 % des parents consuitent au moins une 
fois un medectn pour des regurgitations du 
nourrisson. La frequence des regurgitations 
varie, cependant, largement en fonction de 
I'age, Des regurgitations sont observees chez 
50 % des nourrissons de moins de 3 mois, 
chez plus de 66 % des nourrissons & 4 mois, 
mais seulement chez 5 % d r entre eux £ S'age 
de 1 an. La majorite des regurgitations dispa- 
raissent spontanement a Page de 1 an, voire 
18 mois* La disparition des regurgitations ne 
signif ie cependant pas forcement que le RGO 
est gueri, et il existe actuellement queiques 
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Tableau 2.1 Symptomes du RGO en fonetion de lage. 


Slgnes 

Nourrisson 

Enfant 

Adulte 

Regurgitation 

i i i i 

“1" 

+ 

Vomissement 

++ 

-H- 

+ 

Pyrosis 

? 

-H- 

+++ 

Douleur epigastrique 

7 

-1- 

++ 

Douleur retrosternale 

7 

-1- 

++ 

Dysphagie 

7 

-1- 

-H- 

Pleurs frequents/lrritabilite 

+-H- 

-1- 

- 

Anemie/Mel se na/Herr atemese 

+ 

-1- 

+ 

Refus/Difficultes alimentaires/Anorexie 

■++ 

+ 

+ 

Retard de croissance 

-H- 

+ 

- 

Anomalies de posture/Byndrome de Sandifer 

-H- 

-1- 

- 

Hoquet persistant 

++ 

+ 

+ 

Erosions dentaires 

7 

-1- 

+ 

Enro uement/Pharyngrte 

7 

-1- 

+ 

Toux chronique/Pneumopathie d : inhalation 

+ 

-H- 

+ 

Wheezing/Lary ng ite/Otite 


-H- 

-1- 

Laryngomalacie/Sth dor/Croup 

+ 

-H- 

- 

Asthme/Sinusite 

- 

-H- 

+ 

Stenose laryngee/Nodules cordes vocales 

- 

-1- 

+ 

Malaise gra ve/Mart subite/Apnee/Desaturation 


- 

- 

Bradycardie 


? 

7 

Troubles du sommeil 

+ 

+ 

+ 

Alteration de la qualite de vie 

-Hr 

-H- 

++ 

CEsophagite 

++ 

++ 

-H- 

Stenose oesophagienne 

- 

+ 

-1- 

Barrett/Adenocarciiiome de toesophage 

-A 

+/- 

+/+ 


+-h- : ir&a frequent ; -h- : frequent; + : posable ; - : absent * ? : mconnu- 


donnees suggerant que le RGO peut, chez 
certains enfants, se prolonger plusieurs 
annees, voire durant i'age adulte [2.1]. (Jne 
dtude £pid4miologique descriptive observa¬ 
tion nelle a recemment evalu£ la prevalence 
du RGO en France chez les nourriSSOHS, 
enfants et adolescents ages de 0 a 17 ans 
[2.2]. le diagnostic du RGO eta it laisse volcrn- 
tairement a la libre appreciation du medecin, 
afin d’obtenir one mellleure representation 
de la halite des pratiques, et en raison de 


['absence de criteres diagnostiques stricts 
du RGO de I'enfant. Cependant la separation 
du RGO physiologique ou maladie basee sur 
la Clinique et rapprdciation des medecins 
n’est pas forcementfiable [2.3]. La frequence 
globafe du RGO (physiologique et maladie) 
est de 32 % chez le nourrisson de moins 
de 1 an, 8 % chez Cenfant de 1 a 11 ans et 
11 % chez [’adolescent soil une prevalence 
de 10,3 % sur lensemble de la population des 
mains de 18 ans en France (correspondant £ 
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1 406 525 enfants). les regurgitations sont 
le symptome fe plus frequent chez le nourris* 
son alors quo le pyrosis est le signe principal 
chez I’enfant de plus de 12 ans, 

Diagnostic positif, 
examens complementaires 

Le diagnostic de RGO peut-etre pose sur 
Fanamnese et I’examen clinique, et les exa¬ 
mens complementaires ne doiventetre propo¬ 
ses qu'aux enfants chez qui fa Clinique n r est 
pas evocatrice ou univoque. La pH-metrie 
de longue duree, realises de preference en 
ambulatoire, reste Fexamen de reference 
pour le diagnostic de RGO pathologique, et 
c’est Fexamen dont les performances dia- 
gnostiques ont etE le mieux Etablies [2.4]. 
I'examen enregistrechaque episode d’aciditE 
(aussi bien reflux qu’ingestion) dans roeso- 
phage, et II est possible, par un marqueur 
d’evenements sur le boTtier. de correler even- 
tuellemenf la survenue d’un episode de reflux 
acide a une manifestation Clinique (toux T bra- 
dycardie. pleurs...). Un enregistrement pro¬ 
longs d’au moins IS heures est nEcessaire 
pour interpreter I’examen de faqon fiable. II 
est alors possible de calculer le pourcentage 
de temps passe a pH < 4 sur le temps total 
d’enregistrementdefinissant Find ex de reflux, 
critere fe plus robuste de definition du RGO 
chez Fenfant, qui, en comparaison avec des 
normes, permet le diagnostic du RGO acide 
et d'en mesurer I'importance (fig. 2.2}. Clas- 
siquement, le nombre d'episodes de reflux, la 
duree du plus long reflux et le nombre de reflux 


de plus de 5 minutes sont aussi rapportEs. 
Un autre parametre interessant est la surface 
en dessous du pH 4,0, qui est assodee au 
risque d’avoir une oosophagite peptique. Des 
normes de la pH-metrie existent chez Fenfant, 
mais les valeurs normales ont Ete etablies 
avec des Electrodes en verre, qui ne sont 
plus utilisees. Actuellement deux types de 
sondes sont utilises : les electrodes ISFET 
(ion sensitive field electronic transducer) et 
antimoine, Les electrodes ISFEI sont un peu 
plus fiables, mais ont une partie rigide assez 
longue rendant difficile le passage nasal chez 
des nourrissons, Les Electrodes antimoine 
existent avec un ou deux capteurs distants 
de 5 ou 10 cm, permettant une pH-metrie 
double canal. Com parees a des electrodes en 
verre, les electrodes antimoine ne mesurent 
qu H environ la moitie des episodes acides ; 
les resultats avec les electrodes ISFET sont 
intermEdiaires. Quand on utilise des elec¬ 
trodes antimoine, on peut ainsi extrapoler 
qu’un index de reflux < 3 % est normal, et 
au dessus de 7 % probablement anormat. Un 
autre variable tres important est la definition 
d'une « population normal© ». Si on consider© 
comm© * normafe ■» une population de nour¬ 
rissons qui ne regurgite pas, la population 
sElectionnEe sera * trop * normale puisque 
la plupart des nourrissons regurgitent. A Un- 
verse, si on prend comme population normale 
des nourrissons qui ne sort pas traites pour 
le RGO, des vaJeurs pathologtques seront 
incluses dans les normes. La pH-metrie doit 
etre realisee sans traltement antireflux (arret 
au moins 72 heures avant le traltement par 
3PP et48 heures pour les anti-H2) pourfaire 



Figure 2.2 pH-metriecesophagienne de longue duree. La ligneoscillante represented variation 
du pH oesophagien en fonction du temps. Par convention a chaque fois que le pH oesophagien 
descend en dessous de 4 pendant plus de 30 secondes, un episode de RGO acide est mesure, 
Le pourcentage de temps passe en dessous de 4 definit l J index de reflux (zone coloree en 
bleue). N est dans cet exempfe a 31 %, signifiant un RGO acide pathologique. 
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Je diagnostic de RGO. II est parfois utite de 
la faire sous traitement pour savoir si le RGO 
acide persiste malgre le traitement, en vue 
d'une indication chirurgicale par exempie, 

A cote de la pH-metrie, qui reste I'exa- 
men de reference pour I’exploration du RGO 
acide, la pH-impedancem^trie oesophagienne 
est une technique r^cente compos^e d'une 
pH-metrie classique combinee avec une 
impedancemetrie, technique qui mesure fes 
variations de conductivity des milieux. Elle 
mesure Hmpedance entre les cellules oeso- 
phagiennes ; le passage du hoi alimentaire 
dans I’cesophage faitdeseendre llmpddance 
entre les cellules, le passage de fair aug- 
mente I 1 impedance. Chez I’enfant, 1'electrode 
oesophagienne contient en general 6 canaux 
d'impedance ; la direction dans laquelle une 
chute dlmpedanee est observee permet 
done de distinguer un reflux d'une degluti¬ 
tion. Une pH-impddancennetrie permet done 
de mesurer les reflux acides et ron-acides. 
L'impedancemetrie est de plus en plus utili¬ 
ses en clinique pourrechercher ta correlation 
temporelle entre des symptomes, tels qu'une 
toux et des episodes de RGO acides ou non 
acides [2.51. Cependant e’est une technique 
couteuse, consommatrice de temps et pour 
laquelle les normes ne sont pas tiisponibles, 
et dont les performances diagnostiques pour 
le RGO ne sont pas encore etablies [2,4]. 
Actuellement la pH-impedancemetrie reste 
une technique de recherche clinique, Le fait 
que ( arsenal fherapeutiquo medlcamenteux 
actuel est quasiment restraint a des medica¬ 
ments anti-acides, Iimite encore I'utilite de la 
pH-irnp6daneem£trie en pratique clinique : il 
est, en effet, etabli que les IPP ne diminuent 
pas le nombre d'episodes de RGO, mais 
changent uniquement le pH de ces episodes, 
De plus, les donnees dans la literature qui 
suggerentun role physiopathologiquedu RGO 
non-acide restenttr^s iimitees, a rexception 
peut-etre de la determination du RGO dans 
les voies respiratoires Chez I’enfant en nutri¬ 
tion enterale continue. 

Le transit oesogastroduodenal est un exa- 
men peu sensible et specifique pour le dia¬ 
gnostic du RGO, II presents cependant encore 
Unteret d'une accessibility plus grande que 
la pH-mdtrie et de pouvoir mettre en Evidence 
une malformation anatomique (rarechez ['en¬ 
fant) de I'oesophage ou de I'estomac. 

La scintigraphie est un examen qui etu- 
die le reflux pendant la premiere heure post- 
prandiale et limite done son interet pour le 
diagnostic de RGO pathologique. Bien que 


quelques articles suggerent I'utilite de cet 
examen chez des enfants ou une aspiration 
pulmonaire est s us pec tee, la majority des 
etudes conciue £ la faible utllite de cet exa¬ 
men. Enfin pour des raisons ythiques, des 
valeurs normales n’ont pas dte etablies. 

L’echograpbie est un examen peu couteux 
et disponible, qui peut apporter des informa¬ 
tions en favour d'un RGG (elimine des dia¬ 
gnostics differentieis, mesure la longueur et 
Ldpaisseur de I'oesophage abdominal ainsi 
que I'angle gastro-cesophagien). Cependant, 
il est trSs opdrateur dependant et les crit£res 
de definition du RGO ne sont pas standard; 
ses [2.6], 

En cas de suspicion d'cesophagite, Ten- 
doscopie digestive haute permet d'affinner 
ou d'eliminer le diagnostic, voire d'evoquer 
un diagnostic differential (allergie, oesopha- 
gite y yosinophiles.,.), par la realisation de 
biopsies cesophagiennes et/ou gastriques 
(fig. 2.3). L' interet de I'histologie est surtout 
pour confirmer ces diagnostics differentieis. 
Cet examen ne fait pas le diagnostic du RGO 
mais de ses consequences. La presence 
d'erosions de la muqueuse oesophagienne au 
niveau de la jonction gastro-oesophagienne 
est indispensable pour poser le diagnostic 
d'cesophagite de reflux. Un erythema de la 
muqueuse ou une ligne Z irreguli^re ne sont 
pas de parametres fiables pour diagnostiquer 
une cesophagite. 19 est important de grader la 
severite de Lcesophagite par une des classi¬ 
fications existantes, commc la classification 
de Hetzel-Dent ou celle de Los Angeles, Une 
muqueuse oesophagienne normaie n'exciut 
pas une pathologic de reflux non erosive. 








Figure 2.3. CEsophagite uiceree avec ulcera¬ 
tion longitudinale (flethes) et beance cardiale 
a I’endoscopie. 
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Diagnostic differential 

Des regurgitations, preserves des la 
periode neonatale, inf luencees par les repas 
et la position chez un nourrisson qui ne pre¬ 
sente pas d'autre symptome, suffisent au 
diagnostic de RGO physiologique etn'evoque 
aucun diagnostic difterentiel. La demarche 
est toute autre devant des vomissements 
(parfois presents dans le RGO pathotogique), 
qui ouvre le chapitre des pathologies ehirur- 
gicales (surtout s : its sont bitieux evoquant 
brides, invaginations, volvulus du grele sur 
mesentere commun, ou alimentaires, et 
avec un interval le fibre evoquant une ste- 
nose hypertrophique du pylore), ou des nom- 
breuses affections medicales responsables 
de vomissements (allergie, HTA, pneumopa- 
thie, hypertension intracranjenne, migraine, 
infection urinaire ou GRL,>.), 

Devant un nourrisson presentant regurgi¬ 
tations et vomissements, un des diagnostics 
les plus frequents £ evoquer est I’allergie aux 
proteines du la it de vache (vo/r chapitre 3). 
Uallergie aux proteines du fait de vache peut, 
en effet, etre responsable de troubles de la 
motricite cesogastrique, et la differentiation 
entre aiiergie et RGO n’est pas facile [2,7]. 
En faveur de ce diagnostic, on recherchera 
des antecedents al lergiques chez les parents 
ou fa fratrie, le debut des symptdmes dans 
les 2 semaines qui suivent I 1 introduction des 
proteines du lait de vache dans I'atimenta- 
tion, des signes allergiques associes (whee¬ 
zing, cczcma) + une diarrhee et une mauvaise 
croissance staturoponderale. En cas d'ailer- 
gie suspectde, le traitement consiste en un 
rdgime dElimination. Un hydrolysat extensif 
est le traitement de premiere intention. 

Ghez Lenfant de plus de 4, 5 ans, un RGO 
pathologique d'apparition retardee, resistant 
au traitement medical devra fa ire evoquer 
le diagnostic d H cesophagite a eosinophiles 
(voir chapitre 3), surtout en cas de dyspha- 
gie ou de blocage alimentaire assoctes. Les 
autres diagnostics difterentiels sont Tacha- 
lasie ou mega-cesophage Idiopathique (vo/r 
chapitre 4), une gastrite ou un ulcere (vo/r 
chapitre 6), plutot observes chez I’enfant et 
I’adolescent Des vomissements nocturnes 
ou le matin au reveil doiventtoujoursdvoquer 
une pathologie intracdrdbrale. 


Traitement du RGO 

Reassurance 

La majority des nourrissons presentent 
des regurgitations simples, peu abondantes, 
qui disparaitront spontanement avec rage. 
Les explications, la reassurance de !a famille 
sont ies premieres mesures a prendre et suf¬ 
fisent dans ces cas. 

Mesures dietetiques 
et Tepaississement 

La correction des erreurs dietetiques, en 
particular les excds de volume, est ia deu- 
xieme mesure a entreprendre. Lepaissis- 
semen! est realise de preference avec des 
laits epaissis (lasts anti regurgitations « AR ») 
a la caroube ou avec de ramidom mais peut 
aussl etre obtenu avec des epaississants 
(farine de graines de caroube, pectine, cellu¬ 
lose.,.) rajoutes dans le biberon. Les dtudes 
tealisees avec les dpaississants montrent 
clairement une efficacife sur le symptome 
regurgitation, mais I’absence de toute effi- 
cacite sur le RGO par lui-meme (la plupart 
des etudes montrent que I "index de reflux 
ntest pas modifie ; une minorite montre une 
diminution ; aucune etude suggere une aug¬ 
mentation). Les dpaississants sont 3 tort 
conskJPres comme peu couteux et anodins. 
Quelques effets seconds ires ont, en effet, 
ete decrits ; selles moiles avec la caroube, 
ballonnements, constipation avec I'amidon, 
bezoard gastrique chez le premature. 

Position 

La position ventraie anti-Trendelenbourg 
est de ioin la position la plus efficace sur 
le RGO. Mais cette position est aussi clai¬ 
rement associee au risque accru de mort 
subite, raison pour laquelle elle n ? est plus 
reconn mandee. le fait de coucher les enfants 
en position dorsale a permis une diminution 
Importantede la frequence de la mort subite. 
Les tesuitats de pH-impedancemetrie ont 
montte qu’une position laterafe droite ou 
gauche diminue le RGO, malgre une vidange 
gastrique retardee, Dependant, le risque de 
mort subite en position laterale semble un 
peu plus eleve que la position dorsale, Un 
* lit anti ref fux » avec une inclinaison de 40° 
ou 50* a dte deveioppd et semble efficace, 
mais il est peu pratique. 
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Prokinetiques 

Lc seui prokinetique disponible actuelle¬ 
ment (domperldone), n'a ete que peu etudie, 
et n*a pas pu demontrer son efficacite par 
rapport au placebo. Dependant du fait de sa 
bonne tolerance, if est le medicament le plus 
utilise dans le RGG chez I'enfant en France 
[2.2]. Des effets secondai res extrapyramidaux 
ont rare merit ete observes ; plus recemment 
un allongementde I’intervalle QTa ete demon- 
tre chez le nouveau-ne et le nourrisson, sirnl- 
laire a celui Induit par le cisapride [2.8, 2.9]. 
Le metoclopramide, medicament difficile 
a utiliser, compte tenu de la frequence de 
ses effets secondaires et I'etroifesse de la 
marge entre dose efficace et dose toxique, 
est contre-indique en France chez le patient 
de moins de 18 ans, depuls fevrier 2012. Le 
cisapride responsable de raccourcissement 
de I'intervalle RR et de potentials troubles 
du rythme cardiaque (torsade de points) a 
ete defi movement retire du marc he fra nq a is 
en mars 2011. Des nouveaux prokinetiques 
agonistes 5-HT4 sort actuellement en etude 
phase 2, phase 3 chez I’adulte et prochalne- 
ment chez ['enfant. 

Anti-acides 

Les anti-acides rVont pas d‘efficacite 
directe sur le RGO mais sur J'cesophagite ou 
sur certains symptomes comme le pyrosis. 
Les effets secondaires les plus habituels 
sont des troubles du transit (constipation) ; 
ils peevent interag.tr avec 1 'absorption de cer¬ 
tains medicaments, et exposer a une intoxica¬ 
tion par Faluminium en cas d'utilisation trbs 
pro longue. 

Antisecretoires 

Les anti secretaires sont repr#sent#s par 
les anti H2 (cimetidine, ranitidine, famoti¬ 
dine, nizatidine}, quasiment plus utilises en 
pratique, et les inhibiteurs de la pompe a 
protons (IPP ; omeprazole, lansoprazole, 
pantoprazole, rabeprazole, esomeprazole, 
dexlanprazole). Les IPP sont des derives 
benzimidazoles, qui se concentrent dans le 
canicuie intracellulaire de la cellule parietale 
gastrique. Ils se lient de faqon irreversible 
au complexe enzymatique H+-K+-ATPase 
(pompe a protons) et inhibent profondement 
la production d’acide. Les IPP peuvent etre 
consideres comme des prodrogues, car 
en milieu tr#s acide, la protonation de la 


molecule declenche une s#rie de reactions 
qui aboutissent a la forme active de PI PR. La 
forme active sulfonamide cyclique se lie de 
faqon irreversible et covalente aux groupes 
thiol cysteine de Tenzyme H+-K+-ATPase, qui 
devient non fonctionnolle, Lactivit# de cette 
enzyme n'est restaurde que par la synthase 
par la cellule parietale gastrique d r un nou¬ 
veau complexe enzymatique H-i- K+-ATPase. 
Le turnover de la H+-K+-ATPase est constant, 
avec une demi-vie de 48 heures chez I'adulte. 
Pris per os, les IPP peuvent etre premature- 
ment converts en forme active de la molecule 
dans Lenvironnement acide de lestomac, et 
alors ne jamais atteindre la H+-K+-ATPase 
intracellulaire. Cest la raison pour laquelle 
les IPP se presentent sous forme de (micro) 
granules ou tablettes gasfroprotegees, qu'il 
n'est done pas possible de deconditionner 
(ecrasement) ou d'utiliser fa forme IV per os 
sous peine d’inactivit# du medicament. Avec 
ces formes gastroprot#g6es, [’absorption ne 
commence que dans l environnement tres 
alcalin du duodenum. Ils sont quasi comple- 
tement absorbes au niveau de rintestin grele, 
Les caracteristiques pharmacodynami- 
ques et pharmacocinetiques par voie orale 
sont actuellement bien connues chez Len- 
fant de plus de 1 mois pour le lansoprazole, 
['omeprazole, le pantoprazole et Pesomepra- 
zole, ces trois dernieres molecules ayant 
actuellement 1‘autorisation de mise sur le 
march# (AMM) en France, Les donnees 
pharmacologiques par voie IV sont tres peu 
nombreuses et se limitent a Pomeprazole et 
au pantoprazole chez I’enfant en situation de 
r#animation [2.10]. Les IPP sont metabolises 
par les isoformes CYP2C19 et CYP3A4 du 
cytochrome P-480 hepatique en metabolites 
inactifs (sulfide, sulfone et hydroxymetabo- 
lites), excretes dans les urines. Les IPP sont 
rapidement absorbes (Tmax = 1-3 h), et meta¬ 
bolises (demi-vie : 0.6-2 h). Chez I'enfant et 
['adolescent, les paramdtres pharmacocin#- 
tiques sont similaires a ceux de I'adulte pour 
I'omeprazole, Pesomeprazole, le lansopra* 
zole, le pantoprazole, et le rabeprazole, avec 
cependantdes variations selon Page et/ou le 
poids pour (’omeprazole, Pesomeprazole et le 
rabeprazole. II exists une grande variabllite 
dans les param#tres pharmacocinetiques 
chez I'enfant, en partie expliquee par des 
polymorphismes des enzymes CYP2C19 et 
CYP3A4 et par rimmaturity de ces systemes 
chez le nourrisson de moins de 4 mois. Les 
maladies hepatiques et Pinsuffisance renale 
ne modifient pas la pharmacocinetique des 
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IPP et ne justified done pas de reduction de 
dose, avec cependant des precautions en cas 
d’insuffisance hepatique aigue severe. 

L T om£prazole a I’AMM en France a partir 
de I'age de 1 an pour I’oesophagite prouvee, 
le pantoprazole a partir de Page de 12 ans 
pour icesophagite, la prevention de la recidive 
d’cesophagite ainsi que le RGO symptoma- 
tique, resomeprazole les memes indications 
que le pantoprazole mass d£s Tage de lan. 
Les etudes rPcentes chez ie nourrisson de 
1 mois a 1 an n'ont pas montre d’efficacite 
des IPP sur la prevention de la recidive des 
symptdmes du RGO [2,11]. II n'y a que tres 
peu d’etudes chez le nouveau-ne a terme et 
premature [2.12]. Les IPP n’ont pas d’effet 
sur fe RGG mais sur la secretion acide et done 
sur le pyrosis et I'ossophagite. Les IPP ont 
trds peu d’effets secondaires a court ternne 
(cephaiye, douleur abdominale, vomisse- 
ment, diarrhea),. mais il existe encore insuffi- 
samment de donnees sur leur utilisation au 
tres long cours en pediatrie [2.11]. 


Chirurgie 

La chirurgie a des indications rares et 
bien codifiees. Les indications se limitent 
le plus souvent a des groupes selection- 
nes de patients presentant des symptdmes 
graves, comme Inspiration massive, lapnee, 
le malaise grave mettant la vie de I’enfant 
en danger, et les enfants chez qul le trai¬ 
tement medical ne controle pas le RGO, ou 
en cas de dependance prolongee au traite 
ment medical En pediatrie e'est I'intervem 
tion de Nissen qui est la plus frequenment 
reaJisee, bien que Inexperience du chirurgien 
pour une technique semble etre le facteur le 
plus determinant du resultatde (’intervention. 
Ces * interventions antireflux » se font habi- 
tuellement parccelioscopie qui necessite une 
hospitalisation de courte duree. Si le Nissen 
esttrop serre, les patients peuvent presenter 
une dysphagia par stenose oesophagienne 
ou un gas P/oat syndrome correspondant a 
une distension gastrique aigue par impossi¬ 
bility d'dructerou de vomir. Une hypoglycymie 
post-prandiale tardive se voit chez 24 % des 
enfants operes par fundoplication, mais reste 
probablement le plus souvent asympotma- 
tique [2,13], Hypoglycetnie et diarrhee/dou- 
leur post-prandiale sont des manifestations 
du dumping syndrome, lie d des troubles de 
la vidange gastrique et dysrygutation de la 
secretion de I’insuline. Le dumping syndrome 


est souvent trarsitoire (quelques semaines), 
mats parfois prolonge (plusieurs mois a plu- 
steurs annees) [2.13], Le traitement repose 
sur des mesuresdietetiques ; repas tract! on- 
nes et frequents, maizena, pectine. En cas 
d’echec des traitements medicamenteux, 
octyotride, acarbose ou une alimentation 
entyrale continue peuvent etre nyeessaires. 


Indications therapeutiques 

Un RGO chez un nourrisson sans signe 
d'cesophagite, de malaise, ne s’explore pas, 
11 est physiofogique. D^tecter la suralimenta- 
tion, mettre en place des mesures de pueri- 
culture {tetine, eructation au cours des repas, 
bonne position, acheterdes bavolrs, prendre 
patience,.,), IIfaut alorsrassureriafamilleet 
expliquer que les signes disparaTtront spon- 
tanement vers I’age de 1 an, voire 18 mois. 

Dans le RGO maladie, en cas de regurgi¬ 
tations genantes, on peut utiliser des laits 
epaissis avant de penser medicaments. La 
domperidone peut etre present© seule ou 
associye d des anti-acides {habitude franco- 
franpaise qui n’a jamais ety ryellement eva- 
■luee), mais I'efficacity de ces mydicaments 
n’a pas ety demontree dans le RGO de I'en- 
fant, En cas de RGO symptomatique ou de 
suspicion d’cesophagite, les IPP (esomepra- 
zoie a partir de 1 an, pantoprazole a partir 
de 12 ans) peuvent etre presents pour des 
pdriodes courtes de 4 d 6 semaines, En cas 
de non-ryponse au traitement, un diagnostic 
differentiel doit dtre evoque et le recours a 
des examens com plementa ires eventuels. 

En cas de signes d’cesophagite (douleurs 
pendant le Pi be ran, hematemese, mauvaise 
croissance, pyrosis) une endoscopie est pre- 
fyrable avant traitement antisycrytoire. L’ome- 
prazole et I'esomeprazole ont LAMM dans 
cette indication, en France, chez I'enfant de 
plus de 1 an, le pantoprazole a partir de I’age 
de 12 ans, Une autre position plus pragma- 
tique est, en cas de signe clinique evoquant 
une oesophagite, de proposer un traitement 
d’ypreuve par les antisycrytoires sans ryaliser 
d’endoscopie prealable. Si cette attitude est 
reten ue, i I fa ut ce penda nt en eva I uer 1 'effica c ite 
au bout de 2 semaines, remettre en cause le 
diagnostic en cas de non-reponse au traitement 
(prahQuer alors une endoscopie ou evoquer un 
autre diagnostic, par exemple I’allergie aux pro- 
tyines du la it de vache ou une oesophagite d 
yosinophi'les), eten tout cas ne pas prolonger 
ce traitement plus de 4 a 6 semaines. 
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11 n’existe que pey de donnees sur Hr- 
nocuite des JPP au long cours chez lenfant 
[2,14, 2.15]. leseffets secondaires les plus 
etablis au long cours sont des polypes ou 
des hyperplasies gastriques probaPlement 
li£s & rhyperga string mi e constants (mais 
qyi ne ports pas de risque de d£g£ndres- 
cence), une augmentation de la frequence 
des pneumopathies communautaires et des 
diarrheas infectieuses, Plus discutes sont 
les effets potentiels sur la mineralisation 
osseuse et un risque accru d'allergie alimen- 
taire. Utilisation au long cours des IPP dans 
le RGO de 1’enfant n’est actuellement pas 
recommandee. Dependant dans des manifes¬ 
tations respiratoires ou ORL rattachees a un 
RGO, un traitement de quelques semaines a 
quelques mois par un IPP pout etre discute* 
compte tenu de Pabsence actuelle d’alterna- 
tlve therapeutique et de I’excellente tolerance 
habituellede ces medicaments. Les risques 
sont de prescrire des IPP trop largement et 
de maniere trop prolongee sans avoir fait 
un minimum d Investigations vis ant a etablir 
I'existence du RGO et le benefice potential 
de ces medicaments [2,16]. 

La chirurgie est irdiquee on cas de RGO 
severe (cesophagite recidivante ou resist ante, 
malaise grave resistant au traitement) ou de 
RGO du grand enfant dependant du traite¬ 
ment medical, 

En pratique des traitements medicamen- 
teux sont presents chez la quasi-totality des 
enfants en France, qu’ils aient un RGO phy- 
siologique ou un RGO maladie [2,2], Si on 
observe avec i'age une diminution de (’utilisa¬ 
tion des aiginates/antiacides et des pro kin 6- 
tiques, £t [’inverse il existe une augmentation 
avec Page de I’utilisation des IPP, pres des 
deux tiers des adolescents presentant un 
RGO reqoivent un IPP. 

CEsophage de Barrett, 

adenocarcinome 

cesophagien 

Certaines populations d'enfants ont des 
RGO severes et prolonges et sont a risque de 
developperun oesophage de Barrett (tab. 2.2), 
alors que la prevalence de I’oesophage de 
Barrett est ttos rare (1,4 % des endoscopies 
pr^sentaient une m^taplasie gastrique et 
0,12 % une metaplasia intestinale) chez les 
enfants ayant eu une endoscopic mais ne 


presentant pas d’anomalie neurologique ni 
d'atresie de Toesophage [2.17], L’exposition 
prolongee pendant plusieurs decades de la 
muqueuse oesophagienne a Tacide (mais 
aussi aux seis biliaires) est le principal facteur 
incrimind dans te developpement d’un ceso- 
phage de Barrett, qui est caracterisd par le 
remplacement de la muqueuse malpighienne 
de l oesophage, par une metaplasie de type 
gastrique ou intestinal [2,18], L'oe so phage 
de Barrett peut evoluer vers une dysplasia 
de bas, puis de haut grade et enfin vers 
i’adenocarcinome de i’cesophage, dont [e 
pronostic reste trds sombre (15 % de survie 
3 5 ans). Si les observations d’ad^nocarci- 
nome de I’oesophage restent rares en pedia¬ 
tric, plus de 50 % des cas rapportes etaient 
metastatiques au diagnostic, ^amelioration 
du pronostic do vie de certaines affections 
chroniques pediatriques (tab. 2.2) quijustifie 
une transition a I'age adulte, laisse penser 
que la prevalence du cancer de I’cesophage 
augmentera dans ces populations dans un 
avenir proche. Erf in, des progres majeursont 
ete faits dans les traitements endoscopiques 
des dysplasies de haut grade et de cancer in 
situ (mucosectomie ou techniques d'ablation), 
permettantun traitement conservateur a une 
phase moins dvoluee de la maladie. Cecr jus¬ 
tice done, dans les populations presentant 
un RGO severe et prolongs d’envisager un 
suivi endoscopique regulier tout au long de 
la vie [2,193. 

Tableau 2.2 Populations pediatriques 
a risque de devolopper un oesophage 
de Barrett, 

* Polyhandicap 

* Mucoviscidose 

* Chimiotherapie 

* Prdmatunte 

* RGO prolongs 

* Atresie de I'oesophage 


Conclusion 

Si le RGO est une affection frequente, 
physiologique et transitoire chez bon nombre 
d'enfants, il peut etre responsable de symp- 
tomes genants ou de complications et se 
prolonger tout au long de renfance. Dans 
I’attente de prokindtiques efficaces dispo- 
nibles chez I’enfant, le traitement du RGO 
maladie repose sur les IPP. 
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CHAPITRE 3 


Allergie alimentaire - 
CEsophagite a eosinophiles 


Points essentiels 


4 Un des principaux roles du systeme 
immunitaire digestif est de reconnaftre 
les proteines alimentaires etrangeres a 
1’organisme et d’cnduire leur tolerance. 

4 dallergic alimentaire cst une patho¬ 
logic frequent© chez I’enfant, mais son 
incidence et sa prevalence ne sont pas 
parfaitement connues. 

4 Les manifestations detype anaphy- 
lactique peuvent mettre en jeu le pro- 
nostic vital. 

4 Chez le nourrisson, les manifesta¬ 
tions digestives sont les plus frequentes 
et tres variees, et non specifiques, 
vomissements, signes evoquant un 
reflux gastro-oesophagien (RGO). drar- 
rhee, constipation. 

■4 Les tests cutanes (skinprick tests), et 
patchs tests n’explorent pas les memes 
types d'allergieet riesuffisent pas a por¬ 
ter Ie diagnostic d’allergie alimentaire. 

■4 Le taux des IgE specifiques d’un 
allergene responsable identifie peut, 
dans certaines situations a permettre de 
suivre revolution d’une allergie alimen¬ 
taire. 

4 Le diagnostic de certitude n'est 
porte que par les tests de provocation 
par vole orale. 

4 Le traitement repose sur le regime 
d'exclusion qui doit s'adapter aux gouts 
de I’enfant, eviter la presence ddller- 
gene cache et respecter Tequilibre 
nutritionnel. Sa tolerance et son effica- 
citd nutritionnelle doivent etreevatuees 

apres quelques sememes de prise en 

ooo 
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charge, puis tout au long de la poursuite 
du regime. 

4 Le traitement de I'allergie aux pro* 
teines du lait de vache (APLV) repose 
sur ['exclusion strict© des proteines du 
lait de vache et la prescription de pre¬ 
miere intention d'une preparation de 
type hydrolysat extensif de proteines, 
Les preparations hypoallergeniques 
(HA) ne sont pas adapt£e$ au traite¬ 
ment. Les preparations a base de pro* 
teines de so] a n'ont de place qua pres 
['age de 6 rnois, sous reserve de la veri¬ 
fication d'une bonne tolerance clinique. 
Les preparations a base decides ami¬ 
nes sont reservees a des APLV qui ne 
repondent pas favorablement a un ou 
plusieurs hydrolysats. 

4 devolution naturelle de I'allergie 
alimentaire se fait souvent vers une 
acquisition de la tolerance, dans un 
deiai variable suivant les ailergenes en 
cause, L'alfergie a I'arachide, aux fruits 
a coques, au poisson et aux crustaces 
tend a persister toute la vie. 

-4 doesophagite a eosinophiles (EoE) 
est observee chez I'enfant et I'adulte 
jeune. surtout de sexe masculin. Son 
diagnostic repose sur la realisation de 
biopsies oesophagiennes multiples et 
etagees. 

4 L'EoE doit etre systematiquement 
evoquee en cas d’impaction alimen¬ 
taire, de dysphagie ou de RGO resistant 
aux inhibiteurs de la pompe a protons. 
Son traitement est base sur I'eviction 
des ailergenes alimentaires incrimines 
et/ou sur les corticoides fopiques, 
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Allergie alimentaire 

Les allergies alimentaires sont de plus 
en plus frequentes chez I'enfant dans les 
pays industrialises. Elies pourraient toucher 
jusqu'a 8 % des enfants de meins de 3 ans, 
Les facte urs rendant compte de cette aug¬ 
mentation d'incidence ne sont pas connus : 
evolution de I'envirefinement, prescription 
frequente d'antibiotiques, modification des 
habitudes alimentaires... [3,1], L’incidence 
reeile des allergies alimentaires restecepen- 
dant mal connue car le diagnostic de certi¬ 
tude est difficile a etablir et/ou necessite des 
investigations parfois lourdes, L'allergie aux 
proteines du lait de vache (APLV) est la plus 
prPcoce et la plus frPquente des allergies 
alimentaires dans la premiere annee de la 
vie, et affecte 2,5 a 7,5 % des enfants, Sa 
symptomatology est ext refinement variable, 
allant du choc anaphylactique a la dysmo- 
tricite digestive, qu'il s'agisse de manifesta¬ 
tions evoquant un reflux gastro-oesophagien 
(RGO) et/ou de constipation. Plusieurs recom¬ 
mendations nationales ou Internationales sur 
le diagnostic et la prise en charge de I’APLV 
ont ete recemment publiees [3.2-3.5], 

Physiopathologie 

La muqueuse intestinal© est au contact 
de tous les antigenes alimentaires ingeres 
quotidiennement Le role majeur du system© 
immunitaire estde reconnaTtreces proteines 
etrangeres et d’induire leur tolerance. Le 
microbiote intestinal joue certainernent un 
role dans cette «tolerance orale ». En f'ab- 
sencede cette * tolerance orale *, la reponse 
est une reaction allergique de la muqueuse 
digestive a ces antigenes alimentaires, aigue 
ou efironique comme dans la pathologic a 
eosinophiles. La reponse immunologique vis- 
a-vis des antigenes alimentaires pent etre 
IgE-mediee, responsable de reactions de 
type Emm^diat, ou non IgE-mediee, 3 media¬ 
tion cellulaire, de type plus tardif, ou encore 
mixte, associant les deux mecanismes. Les 
manifestations cliniques sont done tres 
diverses et dependent du type de reaction 
allergique. 

Manifestations cliniques 

La complexity de l’allergie alimentaire 
est illustree par le caractere polymorphe 
des rdponses possibles au me me allergen©. 
Tandis que certains patients prdsentent une 
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reaction immediate et gendralisee pour I'in- 
gestion d’une quantity infime de I’aliment, 
d’autres presentent des manifestations retar- 
dees et limitees au tube digestif, a la peau 
ou a Tappareil respiratoire. Une description 
des manifestations cliniques de l'allergie ali¬ 
mentaire selon le m^canisme est proposee 
dans le tableau 3,1 [3.1]. 

Manifestations generates 
ou anaphylactiques 

Les manifestations anaphylactiques sur- 
viennent en general dans f'heure, voire les 
minutes suivant I 1 ingestion de I'aliment. Habi- 
tuellement, plus la reaction est pr£coce, plus 
elle est severe. Elle peut etre : 

* locale : syndrome oral avec « prurit»intra- 
buccal, et/ou digestive, associant genera- 
lement douleurs abdominales intenses et 
vomissements ; 

* generalise© et moderee : urticaire, prurit, 
ced£me de Quincke ; 

* generalise© et severe ; apparition de diffi¬ 
culty© respiratoires T cyanose, hypotension, 
collapsus T perte de connaissance. 

Manifestations digestives 

Les manifestations digestives peuvent 
etre schematiquement classees en trois 
types de reactions selon les mecanismes 
immuno-aliergiques, eux-memes diversemert 
associPs stab. 3.1) : 

* rhypersensibilite immediate est respon¬ 
sable de nausees, douleurs abdominales 
et vomissements 1 a 2 heures apr£s rin¬ 
gestion de i'aliment, suivis ou non d'une 
debacle diarrheique 2 a 6 heures apres le 
re pas. Ces reactions sont IgE-mediees et 
constituent I’anaphylaxie digestive ; 

* les pathologies 3 yosinophiles, IgE et/ou 
non IgE-mediees, concernent 1'cesopha- 
gite a eosinophiles (EoE, traitee dans la 
deuxieme partie de ce chapitre), la gastrite 
ou la gastroentero-colite, avec une sympto- 
matologie qui depend du segment du tube 
digestif atteint. Nausees et vomissements 
domrnenf en cas de gastrite a eosinophiles, 
alors qu'en cas d'atteinte intestinale, s’y 
associent diarrhee et douleurs abdomi¬ 
nales, Une constipation severe peut etre la 
manifestation d'une oolite a eosinophiles se 
traduisant par la presence d’eosinophiles 
dans la muqueuse rectale, en general a un 
taux supdrieur a 20 eosinophiles/champ 
y fort grossissemenf (HPF), qui disparalt 
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aprds la mise en place d'un regime d'exclu¬ 
sion. La rectocolite allergique aux proteines 
du lait de vache se manifests par des rec¬ 
to rragies survenant chez un nourrisson, 


meme s"il est alfaite exclusivement, qui dis¬ 
pa raissent le plus souventa la reduction ou 
Parrel de la consommation de lait de vache 
par I’enfant ou par la mere ; 


Tableau 3.1 Manifestations cliniques de Lallergie aiimentaire selon le mecanisme 
(d'apres [3.1, 3.3, 3.6J). 


Syndrome 

Points cles 

A litres 

mecanismes 

Immuns 

Age 

Aliments 

conoernes 


IgE-dependant (reactions aigues) 

Urticaire/ 
CEdeme de 
Qumcke 

Dedenche par 
1'ingestbn ou le 
contact direct avec 
!a peau 


Enfant > adulte 

Allergenes 
majeurs surtout 

Guerison selon 

1'allergen© (fart > 
■ceuf > arachide) 

Syndrome 
oral (lie au 
pollen) 

Prurit et cedeme 
modere de la 
bouche, raromont 
du pharynx, excep- 
tiennellament choc 
anaphylactique 
Augmente a la sal- 
son polliniqus 

Sensibilisation 
au pollen et 
reaction locale 
au contact 

de fruits et 
legumes dont 
les antigenes 
crolsent avec 
le pollen [ex.: 
pollen de 
bouleau et 
pomme) 

Debut a pres la 
sens blisation 
au pollen 

Adutte > enfant 

Fruits et 
legumes crus 
Formes cuites 
bien tolerees 

Peut durer 
toute la vie, 
varie scion les 
saisons 

Rhioite, 

asthme 

Pent accompagner 
une reaction 
allergique 

Rarement isole ou 
chronique 

Parfois declenchd 
par I’aJiment 
aerosofise (pates en 
cours de cuisson, 
poisson nerie) 


MourrissoiV 
enfant > adulte 

Allergenes 

majeurs 

Dependant de 

I'aliment 

Anaphylaxis 

Rapidement 
progressive, muiti- 
organe, pout 
atteindre le systeme 
cardiovasculaire et 
aboutir au collapsus 

Liberation 
massive de 

mediateurs 

To us ages 

Tous, mais sur¬ 
tout arachide, 
fruits &coque, 
poisson, fruits 
de mer, lait, ceuf 

Dependant de 
Paliment 

Anaphylaxie 
alirnentaire 
lies a 
Texercice 

Laliment ne 
declsnche 

1'anaphylaxis que 
si un effort suit son 
Ingestion 

Lexercice 

modtfierait 

Tab sorption et/' 
ou la digestion 
de 1 aliment 

Flutbt grand 
enfant et adulte 

Tous, mais 
surtout ble, 
fruits acoque 
et celeri 

Probablement 

durable 
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Tableau 3.1 Suite 


Syndrome 

Points el£$ 

Autres 

mecanismes 

immuns 

Age 

Aliments 

concemes 

Evolution 
nature lie 

IgE-dependant et non IgE-dependant 

Oermatfte 

atopique 

(DA) 

Uee aux aliments 
chez 35 % des 
enfants ay ant une 

DA moderE & severe 

Rrobablement 
lee a la domici¬ 
liation cutanee 
des cellules 

reactives aux 

allergenes 

alimentaires 

Nourrisson > 
enfant > adulte 

Allergenes 
majeurs, 
notamment oeuf 
et Halt 

Guerit en 
general 

Gastroente* 
ropathies a 
eosinophiles 

Dependant du site 
et de la severity 
CEsophagites a 
eosinophiles : 
reflux, dysphagie, 
impaction 

alimentaire, douleurs 

Mediateurs ; 
Eotaxine, IL5, 
JL13 

Tous ages 

Allergies 

multiples 

Persistant en 
general 

Non IgE dependant (mediation celkilaire, reactions retardees, chroniques) 

EntErocolite 

aux 

proteines 

alimentaires 

Touche surtout 
le nourrisson. 
Exposition 
chronique : 
vomissements, 
dsarrhee, retard 
de croissance et 
lethargic 

REexpositson aigue 
apres Elimination: 
vomissements, 
diarrhea, 

deshydratation et 
hypotension, environ 
2 h apres le debut 
de tingestion 

Physiopathob- 
gie inconnue : 
role du 
TNF-aipha ? 

Nourrisson 

Left, soja. riz et 
ce reales 

DisparaTt en 
general 

Proctite aux 

allergenes 

alimentaires 

Seiies sangiantes 
chez le nourrisson 

Inflammation a 
eosinophiles 

Nourrisson 

Lait de vache 
{transrnis par le 
lait de mere) 

GuErit en 
general 


* les reactions non IgE-mediees, a mediation 
cel lula ire, peuvent se manifester par une 
enteropathie (diarrhee de malabsorption avec 
cassure de la courbe de la croissance staturo- 
pondErale), etl'entero oolite allergique aux p ro¬ 
te ines alimentaires. Cette derniere as so cie 
des symptomes chroniques accompagnant la 
consommation reguliere de Taliment; mani¬ 
festations de RGO, diarrhee parfois sanglante, 


ballonnement abdominal, mauvaise prise 
ponderate. Apres regime d'eiimination, letest 
de provocation a li mental re peut declencher 
une reaction violente a ty pe de vom is se merits 
aigusqui surviennentquelques Insures apres 
le debut de !a consommation et evoquent une 
reaction anaphylactique. Les IgE specifiques 
et les tests cutanes ou skin prick tests (SPT) 
sort normaux. 
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Manifestations cutanees 

A cote de I'urticsire, qui est une mani¬ 
festation d’anaphylaxie, la dermatite ato¬ 
pique est la manifestation !a plus frequente 
de I’ailergie alimentaire Chez I'enfant. La 
place exacte de /aliergie alimentaire y est 
encore discutee, mais elle est d’autant plus 
importante que l’enfant est plus jeune et les 
lesions cutanees severes : I’APLV pourrait 
rendre compte de 50 % des dermatites ato- 
piques du petit nourrisson. Hi s'agit souvent 
d r une polyallergie alimentaire, avec notam- 
ment APLV et allergic a /ceuf, au ble et/OU a 
I'arachide. Chez /enfant plus grand la respon- 
sabilite de /aliergie alimentaire est beaucoup 
moins frequente. 

Manifestations respiratoires 

Le role de /aliergie alimentaire dans les 
manifestations respiratoires, de type rhinite, 
toux chronique et asthme, est ddbattu en 
raison du role preponderant des pneumal- 
lergenes dans le tractus respiratoire. L’aller- 
gie alimentaire doit etre evoquee lorsque 
les manifestations sont declenchees par le 
repas ou la prise d'un aliment particulien en 
/absence de sensibilisation aux pneumaller- 
genes, ou en presence de symptomes asso- 
cids comme une dermatite atopique et/ou 
des symptbmes digestifs. La rhinite est un 
mode de revelation tres precoce de 1'APLV 
du nourrisson, 

Manifestations selon l’allergene 

les signes et revolution de I'allergie 
variant en fonction da /aliment responsable, 

Les proteines du lait de vache sont sou¬ 
vent responsables de manifestations diges¬ 
tives de type enteropathie ou pathologie a 
eosinophiles avec * coliques douleurs 
abdominales, diarrhee. et de troubles lies a 
une dysmotricitd digestive, responsable de 
signes de RGQ ou de constipation [3.3J. Invo¬ 
lution spontanee se fait vers une resolution 
entre /age de l et 3 ans dans la majority des 
cas, L’APLV peut egalement etre responsable 
de reactions anaphylactiques et la tolerance 
au lait est slors acquise plus tardivement, et 
de fapon inconstant©. 

I’allergie au lait de chevre et/ou de bre- 
bis est responsable de reactions anaphylac- 
tlques souvent tres severes, qui persistent 
avec /age ; elle est associde de faqon 
variable avec I'APLV. 


L'oeuf est plus volontiers responsable de 
manifestations IgE-dependantes, Une aliergie 
a /ceuf est tres frequente dans la dermatite 
atopique. La tolerance a /ceuf n'est acquise 
en moyenne qu’£ /age de 6 ans. L'allergie a 
l’oeuf semble predictive d'un risque plus elevd 
d'asthme ; environ 50 % des enfants ayant 
une aElergie a I’ceuf developpent une aliergie 
aux acariens et un asthme a /age de 6 ans. 

Larachide, mais egalement la noisette et 
les fruits a coque, est volontiers responsable 
de manifestations d’anaphylaxiesdvdre, avec 
une evolution prolongee pendant plusieurs 
annees, voire toute la vie. La survenue d’une 
aliergie a I'arachide est egalement tres liee a 
/existence d'une dermatite atopique. 

Les cdreales, le ble et le riz sont le plus 
souvent responsables d enteropathie avec 
diarrhee et retard de croissance, ou de der¬ 
matite atopique avec reaction de type retards. 
Ces allergies sont en general de diagnostic 
difficile. 

Les crustaces, surtout la crevette chez 
/enfant, sontaussi responsables d’accidents 
anaphylactiques 1 qui peuvent perdurertoute 
la vie. 

L’allergie alimentaire multiple est une 
eventuality frequente : /APLV est souvent 
associee a une aliergie a 1’oeuf, notamment 
au cours de la dermatite atopique, ou au ble, 
notamment dans les pathologies digestives 
avec retard de croissance staturoponderaie. 

Diagnostic cfime aliergie 
alimentaire 

Le diagnostic d’une aliergie alimentaire 
necessite une demarche rigoureuse, car 
la responsabilite d’un allergene donne est 
rarement evidente d'emblee, surtout lorsque 
/enfant a une alimentation diversiMe. 

Reactivate cutanee 

Tests cutcmes ; skin-prick tests (SPT) 

I Is etudient la reactivity immediate et 
diagnostiquent les reactions IgE-mediees, I Is 
peuvent etre realises facilement en consulta¬ 
tion, d£s les premiers mois de vie, plutot dans 
le dos si I’enfant est tres jeune car la peau y 
est riche en mastocytes et la reactivity meil- 
leure, Ces tests utilisent des extraits stan¬ 
dardises ou des aliments frais et necessitent 
dans tous les cas /arret preamble de tout trai- 
tement antihistaminique au moins 1 semaine 
auparavant. La positivity du test cutan£ est 
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d^finie par le diamdtre de la papule, $up£- 
rieur de 3 mm a celui du temoin negatll La 
positivite d’un test cutane n’lndique qu’une 
sensibliisation, dort !e caractere predicts sur 
une reelle allergie Clinique est d'autant plus 
elevbque la faille de la papule est grande. Les 
tests cutanes presentent done des faux posi- 
tifs et des faux n£gatifs, mais, surtout, n’ont 
pas la meme valeur selon Page de I'enfant. 
Schematiquement, plus henfant est jeune, 
plus il exist© des faux negatifs, et plus il est 
age, plus II extste des faux positifs : avant 
lan. un test cutane pour un aliment don- 
mant une papule de meme faille que cells du 
temoin positif fait quasiment la preuve de 
I’allergie. Le meme resuitat a Page de 6 ans 
peut n'etre que le reflet d r une sensibilisation 
aiors que la tolerance orale de I'aliment est 
bonne. Rappelcns qu’un test cutane negatif, 
surtout chez le nourrisson, n'elimine pas le 
diagnostic d'allergie. 

Patchs tests ou tests epicutanes 

lis etudient les reactions de type retard^. 
L'allergene est mis au contact de la peau pen¬ 
dant 48 heures grace a une petite chambre 
occlusive et la lecture se fait 72 heures 
plus tard par comparison a un temoin. Ces 
tests explorent essentie Moment les reac¬ 
tions a mediation cellulaire et sont interes- 
sants dans les pathologies mixtes ou non 
IgE mddides. Les SPT et les patchs tests 
sont compl£menta1res, notamment chez les 
enfants ayant une dermatite atopique ou une 
□esophagite a eosinophiles. Ces tests epicu- 
tanes peuvent etre faits tres tot, au cours de 
la premiere annee de la vie, Comme les tests 
cutanes, leur valeur diagnostique est limitee 
par rexistence de faux ndgatifs et de faux 
positifs. lls sont mieux adaptds au nourris- 
son chez lequel les formes non IgE-medides 
dominent, mais leur valeur diagnostique est 
encore discutee. 

Dosage des IgE specifiques 

SE exist© sur le march© des dosages f iables 
et precis des aliergdnes alimentaires, la tech¬ 
nique dite de CAP RAST® (« Immunocap® 
Phadia, Thermofisher) etant la plus precise 
et la pius sensible. La sequence habituelle- 
ment propose© pour ['exploration allergique 
resptratoire (dosage des IgE specifiques si 
le test cutane est positif) est inadaptee pour 
hallergie aiimentaire. Le dosage des IgE spe¬ 
cifiques est justify : 
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* si les tests cutanes sont positifs pour des 
allergenes manifestement ou possibfement 
impliques dans une allergie aiimentaire 
suspectee ; 

* si les tests cutands sont ndgatifs, mais de 
fapon contradictoire avec les donndes de 
ITiistoire clinique, ce qui est volontiers le 
cas chez le petit nourrisson : 

* si les tests cutanes no sont pas realisables 
en raison d'une dermatite atopique trop 
etendue ou d’un dermographism© ; 

* au cours desgastroenteropathiesa eosino¬ 
philes, ou la positivity de la recherche des 
IgE specifiques contrast© avec la rarete de 
la positivite des tests cutanes. 

La ndgativite des IgE specifiques n'eli¬ 
mine pas une allergie aiimentaire : il peut 
s'agir d'une forme non IgE-mediee, notam¬ 
ment chez le petit nourrisson. En revanche, 
la positivite au-dela de certaines valours 
seuil (RAST Kl ) publiees des IgE specifiques 
pour le lait, l f osuf r I'arachide, permetde pre- 
dire la realite de hallergie clinique. Certains 
auteurs ontpublie la valeur predictive positive 
(VPP) des IgE specifiques pour les principaux 
allerg£nes, ou des valeurs seuil au-dela des- 
quelles le risque de reaction de type imme- 
diatapres i'ingestion de I’aliment est de 95 % 
(tab. 3.2). Ces valeurs varlent selon I’age et 
les populations etudiees [3,6], Elies doivent 
done etre Interpret©©© avec prudence. 

Les IgE specifiques ont egalement une 
valeur pronostique. Des IgE specifiques eie- 
vees au moment du diagnostic constituent un 
facteur de mauvais pronostic pour la gueri- 
son (fig, 3. L) [3,7], Une decroissance rapide 
des IgE specifiques sur une period© de 1 an 
est predictive de la guerison. Un dosage 
rygulier des IgE specifiques permet ainsi de 
suivre I nvolution des allergies alimentaires 
IgE dependantes et d'eviter des tests de 
provocation trop precoces et Inutiles, voire 
dangereux. 

Recherche d'une atteinte 
de la muqueuse digestive 

Au cours d'une enteropathie pro I on gee, la 
biopsie intestinal© montre fr£quemment une 
atrophie villositaire de cfegry variable, asso- 
ciee a une infiltration du chorion et a la pre¬ 
sence d 'un nombre plus ou moins important de 
polynucleaires eosinophiles, Une pathologie 
a eosinophiles se traduit par une infiltration 
superieure a 15 eosinophiles/HPf (champ S 
fort grossissement)au niveau de I cesophage 
{voirinfra) etde 20 yosinophlles/champ dans 
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Tableau 3.2 Valeurs seuil des tests cutanes (SPT) et des IgE specifiques (slgE) 
aux proteines du la it de vache permettant de predire la reactivite ou ("absence de 
reactivite Clinique au la it de vache (d’apres [3,6]). 


Auteurs 

Test de provocation au lait de vache positif 

Verstege A, 2005 

Diam^tre de papule > 12,5 mm 


<2an$ 

>2an$ 

Sporik R, 2009 

Diamdtre de papule > 8 ram 

Diametre de papule > 8 mm 

Sampson HA, Ho DG, 
1097 

elgE > 32 kU/L (specificity 95 %) 
slgE > 15 kU/L (specificite 90 %) 


73- 18 mois 

13-24 mois 

> 24 mois 

Garcia-Ara MC, 2004 

SlgE > 2,7 kU/L 

slgE > 9 kU/L 

SlgE >24 kU/L 


Test do provocation au lait do vache 
negatif 

Tost do provocation au lait do vache 
positif 

Vassilopoulou E. 2008 

slgE < 3.94 kU/L 

Papule < 4 mm 

SlgE > 25,4 kU/L 

Papule > 7,5 mm 


Test de provocation au lait de vache negatff 


< 1 an 

<2ans 

<4ans 

< 5ans 

Yavuz ST, 2013 

slgE c 2.8 kU/L 

slgE cl 1,1 kU/L 

slgE < 11,7 kU/L 

slgE c 13,7 kU/L 



Figure 3.1 Courbe indiquant la probability de succes pour une ^introduction du lait de vache 
en fonction du taux d’lgE (d'apres [3.7]), 


le reste du tube digestif. Toute inflammation 
digestive (oesophagus,gastrite, duodenite ou 
reclite), ndcessite de rechercher un infiltrat 
de la muqueuse par des eosinophiles, trfes 
evocateur d'un phenomene allergique a 1’ori- 
gine des lesions. II faut toutefois garder a 
I'esprit deux points importants ; 

* lors cf une endoseopie digestive faite chez 
un patient suspect d'allergie alinnentaire, 


des biopsies doivent etre reaiisees de 
maniere systematique au niveau de cha- 
cun des organ es examines, notamment au 
niveau de rcesophage ; 

* la norrnaiite macroscopique et microsco- 
pique de la muqueuse n'exclut pas lexis* 
tence d : une allergie alimentaire. 

L’dtudede la permdabilite intestinale peut 
etre faite £ I 'aide de diff£rents marqueurs 


30 


Gastroenterologie pediatrique 
















































dont les plus utilises sont ie lactulose et le 
mannitol. Cet examer non Invasif temoigne, 
lorsque Ie rapport lactulose/mannitol mesure 
dans les urines est sieve, d'une augmenta¬ 
tion de la permeabilite intestinale secondaire 
b des alterations de ia muqueuse. L’etude 
de la permeabilite intestinale n'est speci- 
fique de I'allergie que lorsqu T elle est reali¬ 
ses en association avec I'etude des regimes 
d’elimination. 

Tests de provocation 

Ce sont les tests de provocation qui per- 
mettentd'etablir avec certitude le diagnostic 
de I'allergie aiimentaire. Lors du diagnostic 
d’une allergie a un aliment frequemment 
ingere tel que le lait de vache ou le ble, le test 
de provocation doit etre precede d’un regime 
d’Sviction aiimentaire. Ce regime d'dviction 
a des effets instantan4s sur des manifes¬ 
tations immediates (eruption urticarienne. 
vomissements). Pour des manifestations 
retardeeSt I’efficacite du regime d’exclusion 
est moins rapidement evidente. La dispari- 
tion des signes digestifs peut prendre plu- 
sieurs jours, voire 2a 3 semaines, a Tissue 
desquelles apparait un rattrapage pond^ral 
puis statural. La lenteur de cette guerison 
peut parfois, a tort, remettre en cause le 
diagnostic de I'allergie aiimentaire. Le test 
de provocation est done realise a des fins 
diagnostiques, soit 1 a 2 mois aprfis un 
regime d’exclusion, soit plus rapidement si 
on suspecte un aliment rarement consomme 
par Tenfant (ex. : crevette, kiwi...). 

Ce test doit etre realise de faqon prudente, 
en milieu hospitaller, a dose progressivement 
croissante, d’autant plus lentement qu'on 
craint une reaction de type anaphylactique, 
seion des recommandations bien dtablies 
[3.8]. Lors des enterocolites aux proteilies 
alimentaires, le test de provocation peut 
induire une reaction violente, a type de vomis- 
sements, 2 a 4 heuresapres le debut du test, 
parfois responsabies d f une deshydratation et 
d’un choc, malgre la ndgativite des igE spe- 
cifiques. Parfois, la reintroduction n'entralne 
aucune manifestation immediate mais s r ac- 
compagne dans les jours ou Ees semaines 
qui suivent d'une anorexia, de vomissements, 
de diarrhee et/ou de stagnation ponderale, 
voire d’une poussec d’eczema. Les parents 
doivent en etre avertis et une surveillance 
prolongde apr&s le test est ndeessaire pour 
verifier Tabsence de reaction retardde lors de 
la normalisation du regime a domicile. 
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Demarche diagnostique 
en pratique 

On peut schematfser deux grands types 

de situation : 

* I'enfant prdsente une manifestation gdnd- 
rale, parfois severe, tres rapidement a pres 
I’ingestion d'un aliment ou d’un repas : 
f'allergene responsable est a priori, pre¬ 
sent dans ce repas et une enquete doit 
etre menee aupres de la famine, ou les 
adultes presents, en notart la composi¬ 
tion de tous les aliments industrials afin 
de rechercher des allergenes *caches ». 
Des tests cutanes sont effectues, suivis 
d’un dosage des IgE specifiques pour le ou 
ies aliments suspects, S : it y a une concor¬ 
dance parfaite entre la reaction Clinique, ia 
positivite des tests cutanes et des IgE spe¬ 
cifiques pour un seul aliment, le diagnostic 
est porte et le test de provocation inutile, 
surtout si la reaction initiale eta it severe. 
S'il y a discordance, un test de provocation 
orale en milieu hospitalier est necessaire 
pour affinner le diagnostic. La demarche 
diagnostique de TAPLV, lorsqu’elle survient 
chez le petit nourrisson, correspond & ce 
type de situation. Elle est expos^e dans le 
diagramme decisionnei publie par le Comite 
de nutrition de la Societe frangaise de 
pediatrie (CNSFP) (fig. 3.2) [3,4] ; 

* I’enfant presente des signes digestifs chro- 
nlques, non specifiques, potenti el lament 
dus a une allergie aiimentaire : une aller¬ 
gie aiimentaire est evoquee si la patho- 
logie resists aux traitements habituels, 
d'autant plus s'il existe des antecedents 
familiaux d'allergie, une peau seche, voire 
un eczema et/ou une prise ponderale 
mediocre. La mise en oeuvre d f un regime 
d'eviction necessity d'integrer la plupart 
des methodes diagnostiques : une grande 
importance sera accordde a Lenquete aii¬ 
mentaire et £ la pratique des tests cutanes 
parfois nombreux et non iimites aux aller¬ 
genes les plus frequents forsque Tailmen- 
tation est diversifiee. 


Prise en charge therapeutique 
de I’allergie aiimentaire 

Le traitement de I’allergie aiimentaire 
repose quasi exclusivement sur le regime 
d’eviction aiimentaire, Ce regime doit etre 
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Figure 3.2 Diagramnne decisionne! dans I’allergie aux proteines du lait de vache, d'apres le Comite 
de nutrition de la Societe frangaise de pediatrie (d'apres [3.4]), 


preset it avec precaution : II doit respecter les 
gouts de I enfant, e viter la presence d'allergene 
cacheet respecter j’equiiibre nutritionnel. II ne 
devrait pas se resumer a une liste d'aliments 
exclus, rendant I’alimentation de I'enfant tres 
difficile avec un risque non n£g!igeable de 
ddnutrition et de troubles durables du com- 
portement alimentaire. Sa tolerance et son 
efficaclte nutrition ne lie doivent etre evaluees 
apres quelques semaines de prise en charge et 
regulierement par la suite, Les ^introductions 
doivent etre envisagees des que la tolerance 
alimentaire est possible seion un deiai variable 
avec le type d'allergene, afin que ('alimentation 
de I’enfant sort le mains longtemps perturbee. 
C'est une des difficulty majeures de la prise 
en charge de I'allergie alimentaire, qui peut 
etre aggravee par des cornportements inaclap- 
tes r en general excessivement anxieux, des 
parents. On doit s’efforcer d’expiiquer, de ras- 
surer et de planifier les reintroductions. 


Regime sans proteines du lait 
de vache 

En cas d'APLV chez le nourrisson, le lait 
doit etre rempiace par un hydrolysat extensif 
de protdines ayantfaft la preuve de son effica- 
cite, adaptd a la croissance de I’enfant et qui 
repond £ la regie mentation europeenne [3.4], 
Plusieurs hydrolysats de proteines de lait de 
vache et de riz sent disponibles en pharmacie 
(?iib. 3.3), Certains enfants presenter^ une 
reactivate aux traces de proteines du lait de 
vache ou parfois de riz presentes dans les 
hydrolysats de proteines et doivent recevoir 
une preparation & base d’acides aminds, 
seion un arbre decisionnel (fig. 3.1) publie 
par le CNSFP [3.4]. 

Lors de la diversification, le regime doit 
etre bien explique aux parents pour evlter la 
consommation de tout produit ddrive du lait 
de vache (laltage, creme fraiche, beurre...), 
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Tableau 3-3. Preparations disponiblesen 
pharmacie en cas cTallergie aux proteines 
du la it de vache. 

Hydrolysat de casein© 

* Nutramigen LOG® 1 e ' et 2 e age 

* Pregestimil* * 

* Galliagene® 

* Allernova® 

* Allernova AR® 

* Nutrlben APLV® 

Hydrofysat de proteines du lactoserum 

* Alfare® 

* Peptijunior® 

Hydrolysat de proteines de riz 

* Modilac Expert riz® 1 ar ©t 2 e age 

* Picot Riz® 

Preparation a base d’acides amines 

* Neocate® 

* IMutramigen AA 3 


ainsi que des proteines du laitde vache sous 
forme cachee (caseine, petit la ip lactoserum, 
lactose, lactaibumine/ En cas de consom- 
mation insuffisante de substitut adequat du 
lait (< 400-500 mL), ure supplementation 
calcique de 500 mg/j est necessaire, La 
viande de boeuf et de veau est le plus souvent 
bien toleree. Dependant, dans !e$ 13 a 20 % 
des cas ou I'allergie concern© la serum-albu- 
mine bovine, les enfants sont allergiques a 
ces vEandes, En I'absence de tests diagnos- 
tiques (SPT ou RAST), II est logique de ne 
pas les utiliser pendant la periode d’exciusion 
a visee diagnostique du lait et des iaitages 
et de tester par la suite leur tolerance, La 
diversification alimentaire chez ces enfants 
qui peuvent etre polya Jlergiques n^cessite 
quelques precautions, II n’y a toutefois pas 
de recommandations publiees sur la diver¬ 
sification alimentaire des enfants pr£sen- 
tant une allergie alimentaire averse, II est 
prudent de ne pas debuter la diversification 
alimentaire avant rage de 6 mo is et de se 
metier d’une possible allergie a Loeuf et/ 
ou a I’aracblde chez ies enfants ayant une 
dermatite atopique. Les aliments nouveaux 
seront Entroduits un par un et non sous forme 
de « cocktail de fruits » ou «jardiniere de 
legumes ». ^administration de lafts d'autres 
especes animates (chevre, brebis, jument) 
est possible dans le cadre de la diversifica¬ 
tion alimentaire, mais la presence d'dpitopes 
commons (donnant des allergies croisees) 


explique que ces enfants allergiques aux 
proteines du lait de vache puissent etre 
allergiques a fun et/ou I’autre de ces (aits, 
En termes nutritionnels, leur emploi est non 
recommandd a titre d'aliments de substitu¬ 
tion ; ii ne peut done s'agir que d'aliments 
de diversification, a cote de I'utifisation d'un 
hydrofysat, Les preparations a base de soja 
peuvent aussi etre consommees apres Page 
de 6 mois t sous reserve que leur tolerance 
clinique ait ete verifiee. 

Involution de I'APLV se fait vers I'acqui- 
srtion d'une tolerance dans la majority des 
cas, Celle ci est plus rapide et plusfrequente 
dans les formes non IgE-medEees que dans 
!es formes IgE-mediees, dont seules 80 % 
guerissent avant Cage de Sans [3,9], La 
^introduction du lait de vache doit done etre 
envisagde rbgulierement, afin de savoir si la 
tolerance est acquise. Avant rintroduction, 
1'analyse fine du regime de i'enfant et des 
possibles erreurs aliments ires permet de ne 
pas hospitaliser mutilenient un enfant pour 
un test de provocation au lait alors que son 
histoire recente montrequ'une ingestion acci- 
dentellea dbclenche une reaction immediate, 
ou au contraire n'a provoqu^ aucune reaction. 

Devant une APLV IgE-mediee, I'introduc- 
tion du lait doit se faire en milieu hospitaller, 
a des doses progressive me nt croissantes, 
en allant au moinsjusqu’a Pingestion de 150 
a 200 mL de lait. II ne faut en aucun cas 
attendre la negativity du SPT au lait ni des 
IgE specifiques : 38 % des enfants garden! un 
SPT au lait posit if alors qu'ils sont gueris et 
chez la majority des enfants, ill persists des 
IgE specifiques au lait alors que la tolerance 
est obtenue. En revanche, comme indique 
plus haul, (’analyse des valeurs absolues des 
IgE specifiques et de leur Evolution dans le 
temps aide a la decision et peut yventuelle- 
ment faire accel£rer la decision de reintro¬ 
duction de faliment exclu. 

Devant une APLV non IgE-mediee, la rein¬ 
troduction ne necessite pas toujours une 
hospitalisation [3.5]. Elle se fait avec des 
quantiles de I'aJiment augmentant progressi- 
vement sur plusieurs jours ou semaines, pour 
eviter le risque induit par la meconnaissance 
d'une enterocoiite aux proteines alimentaires, 
De plus, lors d'un diagnostic precoce d'APLV 
avec IgE specifiques negatives, celles-ci 
peuvent devenir positives dans un quart des 
cas 3 rage de 1 an. II est indispensable de 
controler le SPT et/ou les IgE specifiques au 
lait a I’age de 1 an, avant de proposer une 
rein product! on a domicile. 
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Autres regimes - 
Role de la cuisson 

Chaque regime d'exclusion a ses speci- 
ficites et ses difficulties. Certains regimes 
d'eviction (ex, : celeri, kiwi, crevette.,.) sort 
faciles & suivre et ne mettent pas en jeu I'equi- 
libre nutritionnel. 

Lorsque I'aliment a exclu re est un aliment 
courant de La li mentation de Lenfant (ble t ceuf), 
ilest indispensable de verifier, avec I'aide d’un 
daeteticien, la faisabilite et Lequilibre nutrition- 
nei du regime. Les polysensibilisations, tr£s 
frequentes, necessitent des regimes d'exclu¬ 
sion de piusieurs aliments {ex. : faitde vac he 
et ceuf) et doivent etre particulierement sur~ 
veiillees au plan de I'efficacite nutritionneile 
et de la possibility de la famille de suivre une 
prescription astreignante, 

Dans certains cas, ['aliment reactogdne 
pent etre tres bien tolere s’il est tres cult, 
notamment dans les gateaux. C’est le cas 
dans rallergie a I'ceuf, dans plus de 80% 
des cas. et dans rallergie au lait, moins 
frequemment. L’introduction de I’aliment 
cult dans i'alimentation de Penfant, outre 
i'amelioration de la quality de vie, pourrait 
avoir un role favorable pour I'acquisition de 
tolerance [3.10]. Pour Parachide, la cuisson 
joue un role different, selon que I’aliment 
est roti, grille ou bouilli* cette derniere forme 
semblant la mieux toieree, La purification de 
1'huile d'arachide estactuellement suffisante 
dans les pays industrialists pourqu'elle soit 
toieree par ia majority des enfants allergiques 
y i’arachide. 

Dans tous ies cas, une surveillance et une 
reevaluation regu lie rede rallergie sont neces- 
saires, devolution de rallergie alimentaire se 
fait dans la majority des cas vers I 'acquisition 
de ia toiyrance de i'aliment, plus ou moins 
rapidement selon i'aliment {voirsupra) et ies 
manifestationscliniques. Schematiquement, 
comme pour rallergie au lait de vache, I'acqui- 
sition de la tolerance est plus rapide en cas 
de manifestations non IgE-dependantes que 
pour des manifestations de type anaphylac- 
tique. Des tentatives de ry introduce on des 
differents aliments exclus doivent done ttre 
regulierement envisagees, au mieux guidees 
pour chaque enfant et chaque aliment exclu 
par ies re su I tats des tests cutanes et du 
dosage des IgE specifiques, Seuies les rein¬ 
troductions rdalisyes de fagon tres prdcise, 
allergbne par allergyne, permettent d'affirmer 
I'acquisition d'une tolerance . Lorsque les 
tests cutanes ou les IgE sont positifs, les 


introductions alimentaires seront faites sous 
une surveillanceetroite T en milieu hospitatier 
Une analyse fine des« erreurs » de regime et 
de leurs consdquences est Id encore impor- 
tante avant d'envisager une ^introduction. 

Regime strict ou elargi ? 

Quel que soit i'alimenten cause, le rdgime 
initial doit etre strict, au moins d la phase 
diagnostique, et Chez le petit nourrisson. Lors 
des tentatives de normalisation du regime, il 
apparait que la* dose toieree *, defagon aigue 
lors du testde provocation oral a I'hopital, ou 
de fagon chronique a domicile, varie selon 
les enfants. Si ia « dose toieree » lors du test 
de provocation oral est trds faible, le rdgime 
devra rester strict. Si elle estylevye, le regime 
de renfant peut generalement etre elargi en 
autorisant une quantity d'aliment inferieure a 
celle declenchant fes symptomes, Ainsi, chez 
un enfanttoujours allergique au laitde vacbe, 
ayant une reaction immediate pour une dose 
de lait de 10G mL, soit 3,2 g de protbines du 
lait, le rygime peut autoriser le beurre et les 
faibles quantites de lait contenues dans les 
biscuits, le pain de mie... Me me lorsque la 
re introduction en milieu hospitaller s’est bien 
passee, des manifestations peuvent reappa- 
raitre lors de ia normalisation a domicile de la 
consommation de cet aliment: peau seche r 
constipation, selles molles, douleurs abdo- 
minales,.,, parfois de fagon retardbe, parfois 
lorsque la quantity ingeree est importante. 
Ces manifestations ne conduisent pas foe 
cement a reprendre le strict regime d'exclu¬ 
sion si elles peuvent etre resolues de fagon 
efficace par le traitement des symptomes, 
recidive d’une dermatite atopique, diarrhee 
ou constipation essentiellement. Parexemple, 
une reintroduction du lait qui s'accompagne 
d’une recidive diarrheique moderee ne doit 
pas faire retirer le lait et les laitages mais 
seulement reduire la consommation de last et 
favoriser les formes fermentee et crues, Ces 
situations doivent etre discutees au cas par 
cas avec !a famille, en fonction de I'aliment 
en cause, des manifestations cliniques et du 
desrr de Penfant. 19 suffit parfois de limiter 
la quantity d'aliment ingere chaque jour pour 
faire disparaltre les symptomes. 

Therapeutiques medicamenteuses 

La seule therapeutique actuelle de Pal- 
lergie alimentaire concerns fes situations 
d'urgenee, induites par la consommation 
non intentionnelle de I'aliment exclu. Les 


34 


Gastroenterologie pediatrique 




medicaments d'urgence font I'objet d'une 
prescription medicale, sont transportes 
dans une trousse par I'enfant ou sa famille 
et mentionnes dans le protocols d H accueii 
individualise qui accompagne la vie scoiaire 
de (’enfant, Ladrenaline, traitement de I’ana- 
phylaxie, est administr^e en stylo auto-injec- 
table. La prescription comporte egalement 
un corticoide oral, urn antihistaminique oral 
et un medicament inhale de Pasthme. Lors 
dune enterocolite aux proteines alimen- 
faires r Penfant doit etre muni de recommen¬ 
dations a (Intention des services d'urgence 
mentionnant cette affection et le besoin de 
rdhydr station, 

Nouvelles therapeutiques : 
immunotherapie 

Rdcemment, plusieurs dtudes ont repris 
le concept dlmmunotherapre orale, desti- 
nee a el ever le seuif (la quantile d'aliment) 
de decienchement des symptomes (desen- 
sibilisation) ou do supprimer definitivement 
toute reactivity a Paliment (tolerance) [3.11). 
La technique consiste & administrer tous les 
jours des quantitds croissantes de Paliment 
incrimine, Les doses initiales sont infimes, 
puis doublees tous ie$ 7 jours pour arriver 
apres 6 mois a une quantity presque « non 
male » (200 ml pour le lait, 1 oouf ou 75 g 
de poisson), De tels protocoles permettent 
d’obtenir une disparitlon ou une diminution 
de la reactivity Clinique dans environ 70 %des 
cas. Ce bendfice depend dtroitement du maim 
tien de la consommation reguliere de Paliment 
et disparait dans le cas contraire au bout de 
15 jours environ. D’autrestravaux concern ent 
la voie sublinguale, moins efficace que la 
desensibilisation orale, ou la voie epicutanee 
avec des resuitats prometteurs. Ces etudes 
sont encore reservdes aux equipes speciali- 
sees. tant que leurs benyfices et leurs risques 
n'auront pas ete parfaitement evalues. 

Epidemiologie et prevention 
Epidemiologie 

Si Pallergie alimentaire semble de plus en 
plus frequente dans les pays industrialises, 
cette augmentation reste difficile a chiffrer 
en raison de I absence d'etudes epidemic- 
logiques frangaises dans les decencies 
precedentes et surtout d'une probable sous- 
estimation des allergies alimentaires, notam- 
ment dans leurs manifestations digestives 


chroniques non IgEnnediees, Cette augmen¬ 
tation concerne I'incidence et probablement 
la severity des allergies et des poly-allergies 
alimentaires, Les hypotheses sous-tendant 
cette augmentation sont nombreuses : dimi¬ 
nution de I’ailaitement maternel, diversifica¬ 
tion aflmentaire trop prbcoce mais surtout 
trop variee avec introduction de plusieurs 
aliments de fag:on concomitante, arrivee 
dans notre paysage alimentaire de nouveau* 
allorgenes inconnus ou rarement consommes 
il y a 30 ans : kiwi, noix de pecan,.., intro¬ 
duction trop precoce d'allergenes puissants : 
arachide, noisette. Outre la modification de 
l exposition aux allergynes, la modification 
des modes de vie s'accompagne d'u ne trans¬ 
formation de I 1 habitat, d'une exposition aux 
pollutions liees a I'urbanisaticn, d'une ame¬ 
lioration de rhygiene, d'une diminution de la 
faille des families, d'une plus grande medi- 
caiisation. Selon la theorie « hygidniste », la 
diminution des infections durant I'enfance 
pourrait etre I’une des caracteristiques du 
mode de vie occidental la plus impliquee 
dans I'augmentation de la prevalence de 
I'atopie, La modification du microbiote intes¬ 
tinal, comme la baisse de la colonisation par 
les bifidobacteries, tide notamment aux fac- 
teurs environnementaux indiquys ci-dessus, 
semble egalement jouer un role dans Lappa- 
rition des allergies alimentaires, en reduisant 
les capacites de E'organisme d'etablir une 
tolerance orale, L'etude des effets benefiques 
prevent if s des probiotiques repose sur ces 
concepts. 

Prevention: recommandations 
du Comite de nutrition de 
la Soeiete frangaise de pediatrie 

Le CNSFP a publle en 2008 des recom¬ 
mandations concernant I’alimentation des 
enfants nes dans des families a risque d'al- 
lergie [3.12]. Celles-ci sont desormais lege- 
rement modifies en ce qui concerne la date 
de la diversification alimentaire : 

1* identification des families a risque 
allergique par un interrogate ire des parents, 

2, pour ies enfants a risque [dont au 
moins un parent du l er deg re (pore, mere, 
frere, soeur) a une allergie averee, so it 25 a 
30 % des nouveau-nes)] : 

* au cours de la grossesse. ii n H y a aucune 
justification a un regime cfexdusion, a 
l exception de l arachide ; 

* I'allaitementmaternel exclusifjusqu’a I'age 
de 6 mois est recommandy : 
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- ay cours de I’allaitement, I'eviction syste*- 
matique de I’arachide est recommandee, 
Les autres evictions allmentaires doivent 
etre discutees au cas par cas, en fonetion 
de I’histoire familiale ; 

- s'il est n^cessaire de completer I'altai- 
tement maternel, une preparation hypo- 
allergen ique (HA) d’efficacite demontree 
doit etre utilisee ; 

* a defaut d’allaitement maternel, il est 
recommande d'utiliser une preparation 
HA dont refficacite a 6te prouvee par des 
etudes controiees. Cette preparation HA est 
utilises de manure exclusive jusqu'£ rage 
de 4-6 mois ; 

* 1'utilisation de preparations extensivement 
hydrolysees n'est pas justifiee* Leur pres¬ 
cription pent cependant itre discutee dans 
certains cas particuliers ; 

* il n’est pas recommande d'utiliser one pre¬ 
paration i base de proteines de soja pour 
prevent la survenue d'allergies ; 

* la diversification alimentaire ne doit pas 
itre debutee avant 3'age de 4 mois mais 
pas apres 6 mois, car le lait seul T qiTil 
sagisse du la it maternel ou d'une prepara¬ 
tion, ne permet plus de couvrir les besoins 
nutritionnelsdu nourrisson. Rien nejustifie 
plus aujourd’hui, de retarder la diversifica¬ 
tion chez les enfants a risque d'allergie, en 
particulier I'introduction des aliments repu¬ 
tes les plus allergisants(ceuf t poisson, kiwi, 
celeri, arachide, fruits a coque, crustaces). 
En revanche, lorsque I’enfant dibute des 
manifestations allergiques, one certaine 
prudence est de mise dans le processus 
de diversification. La dermatite atopique 
est volontiers associee a lallergie a I'ceuf 
et a Karachide, et I'introduction de ces ali¬ 
ments doit etre prudente, si possible apres 
test cutane et/ou dosage des IgE speci- 
fiques, en respectant toujours la rigle de 
commencer par des petites quantitis du 
menie aliment, permettant de tester sans 
risque la tolerance de I'enfant; 

* en letatactuel desconnaissances, I’admi- 
nistration de probiotiques, de prebiotiques, 
ou decides gras n-3, ne peut etre recorn- 
mandee pour provemr I'allergie ; 

* pour les enfants dont le risque n'est pas 
connu a la naissance et en [’absence 
d'allaitement exciusif, ('administration 
d'une preparation HA d’efficacite prouvee 
est justifiee jusqu’a connaissance des 
antecedents familiaux ; 

* pour les enfants non e risque et non allai- 
tes de faqon exclusive, il n'est pas justifie, 


dans I'etat actuel des connaissances, de 
conseiller rutilisation d'une preparation HA, 

CEsophagite a eosinophiles 

Introduction 

L'oesophagite a eosinophiles (EoE) est 
une maladie emergente quS affecte electi- 
vement les enfants et les adultes jeunes, 
preferential lement de sexe masculin, ayant 
des antecedents allergiques. Ses manifes* 
tations cliniques variees sent secondaires a 
une infiltration chronique et limitee a 3'ceso- 
phage par des polynucleaires eosinophiles, 
Elfe a fait I'objet de recom mandat ions de la 
Society europdenne de gastroenterologie, 
h£patotogie et nutrition pddiatriques [3.13]. 

Epidemiologie 

Chez plus de la moitie des patients qui 
souffrent d’une EoE, un terrain atopique est 
retrouve ; asthma, rhinoconjonctivote alien 
gique ou allergies allmentaires reconnues 
(3,13], L'EoE affecte elect!vement les pays 
industrialists et sa prevalence augmente 
avec le temps [3.14]. 

Physiopathologie 

L’EoE est une rdponse immunitaire anor- 
male vis-a-vis dallergenes, surtout alimen- 
taires. Le recrutement et (’activation des 
eosinophiles font intervenir de nombreuses 
cytokines dont Tinterleukine-S, l eotaxine, 
rinterleukine-13, le TNF-alpha, et le TGF- 
beta. La rdponse immunitaire anormale a un 
prof il de typeTh2. L’hyperproduction d'IL5et 
d'eotaxine semble a I'origine de I’accumula- 
tion des eosinophiles dans I'cesophage, tan- 
dis que rinflammation et la fibrose peuvent 
induirc des troubles de la motriciteet des ste¬ 
noses oesophagi©nnes uniques ou multiples, 

Symptomatologie 

Les manifestations cliniques sont le reflet 
de I’inflammation aigue puis chronique de la 
paroi de I'cesophage. Chez le jeune enfant, 
la symptomatologie est trompeuse car non 
specifique, et la maladie probablement sous- 
diagnostiquee, II faut I'evoquer devant un 
RGO ne repondant pas au traitement, des 
vomissementsou des douleurs a bdorn inales 
chroniques, ou des difficult^ allmentaires 
surtout si la prise de poids est insuffisante 
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[3.13, 3.15]. Chez I'enfant plus grand, itexiste 
des vomissements, des douleurs abdomi¬ 
nals ou retrosternales, un RGO resistant 
au traitement par inhibiteurs de la pornpe a 
protons (IPP) et, comme chez I’adulte ; des 
episodes de dysphagie et d’impaction alimen- 
taire [3.13 ; 3.15J. La symptomatology est 
souvent minorbe car ces patients se sont en 
regie adaptes a leurs troubles dysphagiques 
(repas long, patient machant longuernent et 
buvant regulierement) et ont adopte des stra¬ 
tegies d’evltement pour les aliments sources 
de dysphagie aigue (viande). 

Bilan endoscopique 
et histologique 

L'aspect macroscopique de Toesophage 
est variable. II est faussement rassurant 
quand la muqueuse est norrnale ou montre 
simplement une perte de transparence. Des 
depots ou exsudats blanchatres de taiiie et 
de formes variables fig. 3.3) sont tres evo- 
cateurs. Les autres aspects endoscopiques 
sont des sillons longitudinaux ou un aspect 



Figure 3.3. Depots ou exsudats blanchatres 
de tallies et de formes variables (a et b) dans 
une oesophagite a eosinophiies. 


pavimenteux de roesophage :fig. 3.4 , une 
muqueuse fragile se decollant au contact de 
I'endoscope (fig. 3.5) et, naturellement les 
stenoses oesophagiennes uniques ou mul¬ 
tiples (fig. 3.6) [3.13, 3.14). 

Le diagnostic d’EoE est histologique. II faut 
rdaliser au moins 2 £ 4 biopsies au niveau 
proximal, moyen et distal de I'oesophage, mais 
aussi des biopsies gastriques et duodenales. 
Le diagnostic d’EoE necessite la presence 
d'un nombre superieur a 15 eosinophiies par 
champ, augrossissement par400 (fig, 3.7), La 
repartition des polynucleaires a eosinophiies 
peut etre hbtbrogene, et ce eritdre nest pas le 
seul a prendre en compte. Les autres signes 
histologiques sont la fibrose de ia lamina pro¬ 
pria, I’hyperplasie de la couche basaie, I'allon- 
gement des cretes papitlaires (tat. 3.4). Les 
biopsies des depots blanchatres peuvent mon- 
trer des micro-abces a eosinophiies fig, 3.8) 
de bonne valeur diagnostique [3.13]. 



Figure 3,4. Muqueuse epaissie avec perte de 
transparence, depots bian chat res et sillons Ion- 
git udinaux dans une cesophagite a eosinophiies. 



Figure 3.5. Muqueuse fragile se decollant 
facilement au contact de I'endoscope dans 
une cesophagite a eosinophiies. 
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Figure 3.6. Stenose oesop hag ferine unique 
(a) ou multiple (b) dans une oesophagite a 
eosinophiles. 



Figure 3.7 Biopsieoesophagienned’une oeso- 
p h a g its £ eos i nop bile s. O n o bserve une inf i It rat i on 
par de nombreux polynuclenires eosinophiles 
au niveau de I'epithetium (fleches) et un decol- 
lament partiel de la couche basale (fleches) 
(Dr S. Collardeau-Frachon, HPS, X40). 



Micro-abces a polynudeaires eosinophiles 


Figure 3.8. Btopsie oesopbagienne d J une oeso- 
phagite a eosinophiles. On note de tr£s norm 
breux polynuClEaires a eosinophiles regroupes 
en amas a la surface de (’epithelium sous forme 
d’un micro-abces (fleche) (Dr S, Collardeau- 
Frachon, HPS, X32), 

Tableau 3,4 CritEres histologiques de 
I'EoE, 


1. Dens ite maxi male 
>15 Eoslnophlles/HPF 
dans la couche 
superficieiie de 
fop it helium et dans le 
chorion 

1. Hyperplasle de la 
couche basale 

2. Presence de micra- 
abcos a Eosinophiles 

2. Allongement des 
cretes papillaires 
dans le chorion 

3. Sign as de degranulation 
des eosinophiles 
(presence de d4p6ts 
Eosinophiles 
extracellulaire) 

3. CEdeme 
intercellular® 


4. Fibrose collagens 
dense et 
inflammation 
chronique du 
chorion 


Diagnostic differential 

De nombreuses affections (achalasie, 
maPadie de Crohn f maladie cceliaque.,.) 
peuvent s'associer a une hypereosinophilie 
oesopbagienne* Deux diagnostics d if fere n- 
tiels devront etre systematiquement discutes, 
le RGO et I 1 hypereosinophilie cesophagienne 


Criteres majeurs 
de VEoE 


Criteres mmeurs 
de PEoE 
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sensible aux IPP [3.16]. Le RGO peut £tre 
a I'orlgine d’une Infiltration a eosinophiies 
moderee de Loesophage distal, et favoriser 
une sensibilisation aux allergenes alimen¬ 
taires. Inversement, du fait de V\ nf[animation P 
I'EoE peut egalement favoriser la survenue 
d’un RGO. Certains des patients qui pre- 
sentent un tableau Clinique et histologique 
d’EoE s'ameliorent sous traitement par IPP 
[16] : chez to us les patients qui presentent 
une EoE, un traitement systematique par IPP 
en premiere intention (1 mg/kg en 2 prises, 
avec one posologie maximale de 20 a 40 mg, 
pour une durde de 8 a 12 semaines) dlimine 
une EoE rdpondant aux IPP (3.13, 3.16]. A 
Tissue de ce traitement, un controle endos- 
copique per met de confirmer ou infirmer le 
diagnostic d'EoE et de debuter une prise en 
charge appropriee [3.13], 

Une autre possibility est de reallser le 
bilan endoscopique et de re£valuer la Clinique 
apres un traitement d'dpreuve par IPP. Le dia¬ 
gnostic d’EoE est ainsi confirrne ou recuse et 
une autre cause d'eosinophilie recherchee 
(RGO. EoE sensible aux IPP, autre etiologie), 

Bilan allergologique 

L'EoE est souvent associe a une allergie 
aiimentaire (IgE ou non IgE-mediee) mais peut 
aussi etre associee, en particular chez le 
grand enfant et Ladulte, a une aliergie aux 
pneumallergenes. Les allergdnes alimen- 
taires en cause sont les allergenes clas- 
siques de I'enfant (blanc d'ceuf, lait de vache, 
arachide, soja. polsson) ou de Ladulte (blanc 
d’ccut fruits a coque, noisette, celeri, avo- 
eat, arachide, fruits de mer) auxquels ii faut 
rajouter les viandes, en particulier le poufet, 
le bosuf et le pore. La mise en Evidence d'une 
sensibilisation vis-a-vis d'un seul allergens 
ou d'un nombre reduit d'allergenes est d'un 
grand interet car elle perm-et d'envisager un 
regime d'eviction [3.13. 3.17], 

Evolution et complications 

L'EoE est une maladie chronique, ce qui 
souligne Tinteret de la mise en place d'un 
traitement et d’une surveillance d r une EoE 
meme peu symptomatique [3.13, 3.14]. Une 
prise en charge adaptee evite la survenue 
de complications, comme les perforations 
spontaneesou provoqueesde I'oesophage, et 
surtout Lapparition d“unefibrose progressive 
de la parol eesophagienne avec constitution 
de stenoses parfois tres invalidantes (3.13, 
3.14]. 
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Traitement 

Traitement dietetique par regime 
d’eviction {3.13, 3.14, 3.17, 3.18] 

Principes de in prise en charge 

Le regime d’eviction constitue la base 
de la prise en charge therapeutique et peut 
etre un element diagnostique en permettant 
d'observer une amelioration ctinique rapide 
correiee a la diminution de I’inflltrat a eosl- 
nophiles de Toesopbage. Le regime d'eviction 
est la premiere mesure thdrapeutique £ pro¬ 
poser quand elle est possible. Elle repose sur 
le bilan allergologique. Le regime, qui pose 
peu de problems s en cas de mo no-allergie 
aiimentaire, est plus complique en cas de 
poly-allergies ailmentaires. 

Differents regimes d J euicrion 

Trois approchesde rdgime d'dvlction sont 
possibles et seule une etude aborde une com- 
paraison entre certains d'entre eux [3.19]. 
Line combinaisor des trois approches est 
possible (3.20]. 

Regime d'eviction selectif 

Les allergenes alimentaires potentiel- 
lement en cause sont identifies par une 
enquete aiimentaire completes par le bilan 
allergologique : dosage des IgE specifiques, 
tests cutanes et patch tests, Les allergenes 
le plus souvent en cause sont les allergenes 
des proteines du lait, de Loeuf, de la caca- 
hudte, du soja, du bid mais aussi des viandes 
(bceuf, pore, poulet, dinde). 

Regime d eviation « empirique » 

Chez les nourrissons et lesjeunes enfants, 
certains auteurs proposent un regime sans 
proteine du lait de vache, puisque cet antigene 
est trds souvent en cause ou predominant 
dans les ailergies alimentaires observees a 
ces ages et d'une maniere generale au cours 
de I'EoE. Selon le meme raisonnement, le 
regime « 6 aliments » elimine les principaux 
antigenes en cause (proteines du lait de 
vache, oeuf, ble, soja, araebide, poisson et 
produits de la mer). Le regime * 6 aliments » 
modifid y associe les allergenes supptemen- 
taires reperes par le bilan allergologique. 

■ Regime elementaire 

Lutilisation d’une preparation a base 
d'acides amines, destinee a supprimer tout 
altergdne au contact de la muqueuse ceso- 
phagienne, est tr£s efficace et permet une 
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resolution des symptomes en 1 e 4 semaines 
et une diminution ou desparition de I’hypereo- 
sinophilie (contrcle a 2 et 4 semaines), Ces 
regimes utilises initialement chez le jeune 
enfant, peuvent aussi concernerl’adolescent 
et radulte. Toutefois, en dehors des premiers 
mois de vie, ces regimes sont contraignants 
et parfois difficiles 3 accepter, pouvant 
alors imposer la mise en place d’une sonde 
nasogastrique ou d'une gastrostomie. Ces 
preparations ont aussi un cout eleve. Cette 
option therapeutique est done reserve© aux 
enfants dont les allergies alimentaires mul¬ 
tiples empechent un rdgime deviation sdlectif 
et pour lesquels il y a un retentissement sur 
I'etat general et sur la croissance. 

Surueillcmce des apports nutritionnels 

La mise en place d'un regime d’dviction 
impose la mise en place d’une surveillance 
stricte pour que le patient receive des apports 
nutritionnels adaptes a son age et a ses 
besoins et pour optimiser (’observance du 
traitement. 

Efficacite du regime cPeuiction 

Elle sera evaluee sur la Clinique et les 
controles endoscopiques (histologie), II est 
habituellement propose de rdintroduire en 
premier les aliments pour fesquels le sujet 
est le moins altergique et en dernier ceux 
pour lesquels il Test !e plus, En I’absence 
d'amelioration clinique et histologique, il faut 
reevaluer l observance au traitement, discu- 
ter d r un renforcemeat du regime d’Eviction et/ 
ou envisager un traitement m£dicamenteux 
associe. La realisation de biopsies oesopha- 
giennes a pres chaque reintroduction d'un 
allergene alimentaire est proposee par cer¬ 
tains [3,13, 3.14]. 

Modalites de mise en ceuvre 
des regimes eTeuiction 

Le regime d’eviction est initialement pro¬ 
pose pour une duree de 4 a 12 semaines, Le 
type de regime depend du tableau clinique, 
des resuitats du bilan allergologique, des pos- 
sibilites familiales et des contraintes econo- 
miques lides au cout de la prise en charge. 
Lorsqu'un ou des allergenes sont identifies 
par I'histoire clinique et le biian biologique, un 
regime d’eviction selectif sera propose pour 
une duree de 8 a 12 semaines. En I’absence 
d'allergens identify un traitement d’eviction 
empirique est propose pour la meme durde. 
Un regime 3 base d'acides aminds peut etre 


propose pour une duree de 4 semaines cbez 
les patients ayant des allergies multiples avec 
un retard de croissance qui ne repondent pas 
a un regime selectif. 

Reintroduction des aliments 

La reintroduction des aliments se fait 
par paliers successifs, en commengant par 
les aliments auxquels le sujet est le moins 
sensibiiise ou les aliments les moins aller- 
gisants. On recherchera la reapparition de 
symptomes, notam merit des douleurs abdo 
minales, mais aussi la reapparition de lesions 
histologiiques. Pour les patients presentant 
une rechute a pres la reintroduction d’un aller- 
gene alimentaire, une eviction prolongee ou 
definitive de 1 allergene sera discutde. 

Exacerbation saisonniere 

Chez certains patients (atopiques), il est 
possible d’observer des exacerbations sai- 
sonnleres, probablement en relation avec un 
effet inducteur de Hnhalation de pneumal- 
lergenes (pollen), Ces manifestations sont 
importantes a connaTtre car ©lies peuvent 
amener a adapter la prise en charge des 
patients, sort en renforgant les restrictions 
alimentaires soit en augmentant le traitement 
topique par corticosteroTdes. 

Traitement medicamenteux 

[3.13, 3.14, 3.21] 

Corticoides deglutis 

lls induisent une remission clinique et his¬ 
tologique mais teur effet est le plus souvent 
suspensif, L’utiiisation prolongee de ces traite- 
ments expose a la survenue d’une candidose 
oesophaglenne. Le propionate de fluticasone 
est en aerosol qui doit etre admi nSstre dans la 
bouche et ddgluti. Ensuite le malade ne doit 
pas boire, manger ou se rincer la bouche pen¬ 
dant 30 minutes. Les posologies sont de 80 
a 440 jig par prise, 2 a 4 fois/j (jeune enfant) 
et de 440 a 880 jig par prise, 2 fois par jour 
(grand enfant et adolescent). Le budesonide 
visqueux est une preparation magistral© faite 
en utilisant la preparation pour ndbuliseur 
(0,5 mg pour 2 mL), diluee dans 5 g de sucra- 
lose. Sa posoiogie estde 1 mg/j en 2 prises 
(enfants de moins de 10 ans) et de 2 mg/j 
en 2 prises (enfant plus grand et adulte), La 
posologie peut etre augmentee a 3 et 4 mg T 
respectlvement. La duree conseillde du trai¬ 
tement par corticoides topiques est comprise 
entre 4 et 12 semaines. dnrechute dans 
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des d£lais variables est observee a I 'arret du 
traitement pouvant amenera proposer un trai- 
tement d'entretien, Ce traitement peut etre 
dome setil ou en association avec un regime 
d’evict ion. 

Corticoides par voix generate 

lls ont des indications limit^es aux formes 
severes de dysphagie, quand il y a retentisse 
ment important sur I’etat general. Les poso- 
logics utitisees sent semblables a celles 
proposees dans ies maladies inflammatorres 
du tube digestif (1 a 2 mg/kg/j de predniso¬ 
lone par voie orale ou intraveineuse) avec une 
posologie initiate maximale de 40 mg puis une 
decroissance reguliere pour que la duree du 
traitement soit de mains de 3 mois. Quetle que 
soit la forme d’administration, lefficacite du 
traitement medicamenteux doit etre surveillee 
par les donnees cliniques et histoiogiques qui 
permettront de s'assurer de la remission mats 
aussi de la rechute de ia maladie. 

Les autres traitements medicamenteux, 
cromoglycatede sodium, thiopurine, biothera¬ 
pies (anticorps anti-L5, anti-TMF ou lg£) n’ont 
pas actuellement d’indication chez Lenfant. 

Dilatations endoscopiques 
de Toesophage [3.13] 

Elies sent indiquSes pour les stenoses 
serrees de f’oesophage non ameliorees par 
le traitement medical, et realisees en centre 
specialise. 
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CHAPITRE 4 


Pathologies congenitales et 
malformations de Pcesophage 

(achalasie incluse) 

Laurent Michaud, Frederic Gottrand 


Points essentiels 


-4 Latresie de l r oesophage (AO) est 
une malformation raretouchantun nou¬ 
veau-no sur 2 500 a 4 000. Lg pronos- 
tic a court ternne est influence par [a 
presence d'une prematurity, de malfor¬ 
mations assoeiees{surtout cardiaques), 
la forme anatomique et la difficulty de 
lanastomose chirurgicale. 

Si ia survieattaint actuellement plus 
de 95 % ( les complications a court et 
plus long terme sont frequentes, 

-► Un reflux gastro-oesophagien est 
retrouve dans 25 a 75 % des cas, et peut 
etrc responsable ddesophagite pep- 
tiqiJG. de stenose anastomotiqueet d'en- 
dobrachyoesophage, facteurs de risque 
d’adenocarcinome de Mcesophage, 

Une dysphagie est frequemment 
observee, parfois plusieurs annees 
apres la chirurgie pour AO, touchant 
jusqu'a 45% des enfants a Tage de 
5 ans. 

La fistule cesotracheale isolee est 
rare et son diagnostic sou vent retarde 
par des symptomes peu evocateurs. 

Le traitement d'une fistule cesotra- 
cheale est chirurgical ou endoscopique. 

-4 La stenose congenitale de I'ceso- 
phage est souvent diagnostiquee en 
pcriode neonatale devant des vomisse- 
ments, parfois plus tardapres Ttntroduc- 
tion des morceaux dans ^alimentation. 

4 || existe trots types histoiogiques de 
stenose congenitale selon leur origine 
embryologique : hypertrophie fibro- 


musculaire, diaphragme membraneux 
ou muqueux, et heterotopia tracheo- 
bronchique, 

Le traitement de premiere intention 
de la stenose congenitale de I'oeso- 
phageest la dilatation endoscopique ; la 
chirurgie est necessaire en cas d’echec 
des dilatations (et d’emblce dans les 
formes avec heterotopie tracheobron- 
chique). Malgre ces traitements, la moi- 
tie des enfants reste symptomatique 
(dysphagie, bJocage alimentaire) au 
long cours, 

-4 Le diagnostic d'achalasie de I'ceso- 
phage repose sur la triade : opacifica¬ 
tion barytee, endoscopie et manometrie 
de I'oesophage. 

-4 La recherche d'un syndrome sec et 
d'une insuffisance surrenalienne asso- 
cics doit etre systematique. 

Le traitement de I'achalasie de 
I'oesophage n’est pascodifie ; it repose 
sur les inbibiteurs calciques, la dilata¬ 
tion pneumatique, i’injection de toxine 
botulique et la myotomie de Heifer. 

-4 La rarete des malformations de 
lroesophage et leur morbidity au long 
cours justified que ces enfants soient 
pris en charge par des equipes rmedi- 
cochirurgicales specialises. 


Les affections trastees dans ce chapitre 
repondent toutes a Sa definition d'une maiadie 
rare (le seuii communement admis en Europe 
est d'une personne attesnte sur 2 OOQA ef 
necessifent une prise en charge comptexe, 
individuatisee et muttidisciptinasre. 
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Atresie de I'oesophage 

L'atresie de I’oesophage (AO) est une mal¬ 
formation rare qui attaint un nouveau-no sur 
2 500 a 4 000, les donnees recentes du 
registre epidemiologique frangais montrent 
que 150 £ 160 enfants naissent cheque 
annee dans notre pays avec une AO [4.1], 5i 
le pronostic 3 court terme est influence par 
la presence d r une prematurite, de malforma¬ 
tions associees (surtout cardiaques), la forme 
anatomique et la difficulty de I'anastomose 
ctiirurglcale, la sur vie actuelle des enfants 
presentant une AO depasse 95 % (4.1, 4,2], 
Les complications a court et plus long terme 
sont cependant frequentes [4,3] {tab. 4,1). 

Physiopathotogie 

II s’agit d'une malformation d'origine 
inconnue touchant a la fois I'oesophage et la 
trachee (cartilage absent ou a normal, attemte 
de la musculature du mur posterieur de la tra¬ 
chee), en rapport avec un trouble du deveiop- 
pement embryologique du bourgeon digestif. 
Ce processus est sous la dependence d'un 
certain nombre deg£nes du d^veloppement, 
dont sonic hedgehog (5hh) et d'autres genes 
regulant sa sigralisation {GH2, GU3 et Foxfl ), 
qui jouent un role crucial dans la differen¬ 
tiation de I'oesophage et de la trachee, L’AQ 
est isolee et sporadique dans la moitie des 
cas, et slntdgre dans un syndrome polymal- 
formatif dans I'autre moitie des cas. Le plus 
frequent est Je syndrome VACTERL qui asso- 
cie des anomalies vertebra le, anorectale, car 
diaque, renaie et des membres, suggerant 


- comme dans les formes isolees - I’impli¬ 
cation precoce au cours de I'embryogenese 
d'anomaiies des genes du developpement. 
Des anomalies chromosomiques comme une 
trisomie (18 ou 21) ou une deletion (22qll 
ou 17q22q23.3) peuvent etre assocides d 
une AO. Certains travaux suggerent le role de 
facteurs environnementaux comme le diabete 
maternel [4,4], 

Diagnostic et prise en charge 
initiale perinatale 

Plusieurs classifications ont ete decrites 
{fig. 4.1) [4,5]. Letype d’AO, essentiellement 
1'ecart entre les culs-de-sac superieur et infe- 
rieur de l'cesophage T conditionne le diagnos¬ 
tic, le traitement et surtout le pronostic. Le 
type 3 selon la classification de Ladd (10 % 
des cas) a de loin un plus mauvais pronostic 
que le type 111 (80 % des cas, avec fistule ceso- 
tracheale associee), Le diagnostic antenatal 
est difficile, et il est rarement fait dans le 
type III. L'echographie peut montrer vers fa 
18 s semaine de grossesse un hydramnios, 
une mlcrogastrie, rarement le cul-de-sac 
supdrieur de I'oesophage et I interruption de la 
lumiere de I’oesophage. L'lRM foetale semble 
plus sensible. Le diagnostic est plus souvent 
suspecte en peri ode antenatale encasdemal- 
formation associde {syndrome de VACTERL), 
A la naissance, (’apparition d’une hypersia- 
lorrhee et de vomissements salivaires prd- 
coces fait suspecter le diagnostic, confirm^ 
par I'insertion d'une sonde nasogastrique. 
L’aspiration des secretions dans le cul-de- 
sac superieur de I’oesophage est necessaire 


Tableau 4.1 Prevalence des principals complications observees dans I'AO a 
distance de ['intervention chirurgicale initiale. 


Type de 
complications 

Manifestations 

Prevalence 

Age 

Digestives 

Reflux gastra-cesophagien 

26-70 % 

1-10 ans 


GEsophagite pcptiquo 

9-53 % 

1-15 ans 


Mdtaplasie gastrique 

15-20 % 

Adolescents, adultes 


Mdtapiasie intest inaie 

1-2% 

Adolescents, aduifes 


Dysphagie 

45 % 

5 ans 

ORURespiratoires 

Tracheomalacia 

75 % 

< 2 ans 


Blockpnee-malaise 

Rare 

< 1 an 


Recidive de fistule 

<10% 

< 13 mois 


Infections respiratoires 

30% 

5 ans 


Toux, bronchopafhie 

25-50 % 

2/3 avant 5 ans. Possible Chez I'adulfe 

Grthopediques 

Deformation thoracique 

20% 

5-10 ans 


Scolioae 

10-20 % 

Tout age 
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Cul-de-sac 

SupPrieur 

Fistule Cul-de-sac 

cesotracheale infeneur 

LADD 

VOGH r 

GROSS 

Signification 


1 


CEsophage absent 

f 

2 

A 

Atritete isolGe sans fistute 
asset racheale 

II 

3a 

B 

Atresia plus fistula oesotrachGate 
■du cul-de-sac superieur 

111 

--- r tT 


111 

3b 

C 

Atresje plus fistula oesotrach^ate 
du cul-de-sac inferieur 

IV 



Atresie plus fctule oesotracheate 
du cul-de-sac inferieur sur 
la bronche souche droite 


V 

3c 

D 

Atresie plus double fistula 
des deux culs-de-sac 

!, 2, A 

II, 3a, B 

111, 3B, C 

V r 3C, D 

4, E 

5-7% 

1 % 

85-90 % 

1 % 

2-6% 


4 

E 

Fistule en H sans atresie 


Figure 4.1. Types anatomiques d'atresie de I'oesophage et classifications. 


pour evlter les fausses routes. Le traltement 
chirurgical estrdalisd dans les prem iers jours 
de vie apres mise en condition. II consists, 
apres thoracotomie droite mini-invasive (ou 
thoraooscopie) en la fermeture de I 'eventual le 
fistula cesotracheale et la suture des deux 
ext re mites de Toe so phage. La distance entire 
les culs-de-sac superieuret inferieur de Toeso- 
phage determine la quality et la tension de la 
suture cesophagienne et parfois sa faisabiliid. 
En cas de distance trop importante (souvent 
dans l r AO de type I), la suture primaire n'est 
pas possible, Une gastrostomie d’alimenta- 
tion est alors mise en place avec aspiration 
continue du cul-de-sac superieur, ou reali¬ 
sation d'un pharyngostome, dans f'attente 
d’un allongement de Tcesophage permettant 
I'anastomosedans undeuxieme temps, apres 
quelques semaines a quelques mois. Des arti¬ 
fices d'allongement ontete decrits [4.6], mats 
il est parfois necessaire de pratiquer des la 
premiere annee de vie une oesophagopiastie 
utilisantle colon ou I'estomac (en confection- 
nant un tube gastrique a partir du fundus) 
quand l anastomose est impossible. 

Manifestations digestives 
a distance de ia periode 
neonatale 

La prevalence du reflux gastro-oesopha- 
gien (RGO) chez les enfants operes d'une AO 
est superieure a cells observes dans la popu¬ 
lation generale, variant selon les etudes et le 
mode d'exploration de 25 3 75 %. Le RGO a 
tendance £ persisterapr&s rage de la marche 


dans I'AO. Les consequences du RGO sent 
nombreuses {tab. 4.2). L’cesophagite pep- 
tique est observee selon les etudes dans 9 
a 53 % des cas, a distance de la periode neo¬ 
natale ; rendobrachyossophageou cesophage 
de Barrett (fig. 4.2) est une tesion muqueuse 
qui correspond au remplacement de la 
muqueuse malpighienne de t’extremite dis¬ 
tale de 1'oesophage, soit par de la muqueuse 
gastrique (chez 5 a 30 % des patients), soit 
par de la muqueuse intestinale (plus rare- 
ment, chez la 2% des patients) [4.7]. La 
metaplasie intestinale est un facteur de 
risque de deveiopper un adenocarcinome de 
Lcesophage, rapporte chez quelques jeunes 
adultes (le plusjeune ayant 20 ans) opdrds en 
pdriode ndonaiale d'une AO. Quelques cas de 
carcinoma epidermoi'de au niveau de la cica 
trice de Lanastomose cesophagienne ontete 
decrits, tres a distance de rintervention, chez 
des adultes ages de 40 a 50 ans. Le RGO 
favorise bgalenient ia survenue d'une st£ 
nose anastomotique (fig. 4.3 et 4.4), parfois 
recidivante, qui peut survenir chez i'adulte. 
La prevalence de la stenose anastomotique 
varie selon les etudes de 8 a 49 %. Elle est 
le plus souvent revdide chez le nourrisson par 
des difficultes lors de la tetee ou de la prise 
du biheron. Chez renfant plus grand qui a ete 
diversifie et mange des morceaux, la mani¬ 
festation clinique la plus typique est le blo- 
cage alimentaire. LAO reprdsente 25 % des 
causes de blocage alimentaire chez Penfant. 
Des dilatations oesophagiennes sont alors 
necessaires et peuvent etre realisees a la 
bougie ou au ballonnet sous controle endos- 
copique [4.8] (voir chapitre 25). 
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Tableau 4.2 Consequences du reflux 
gastro-oesophagien dans ratresle de 
I’oesophage. 

Court terme 

* Aggravation da la laryngomalacia 

* Stenose anaslomotique pnecoce 

* CEsophagite peptique 

* Aggravation des troubles de I’oralite 

Moyerl terme 

* Stenose anastomotique recidivante 

* Hyperreactivite bronchi que 

Long torme 

* Endobrachyoesophage (cesopbage de Barrett) 

* Adenocarcinome de I'oesophage 



Figure 4.2 Aspect endoscopique d'un endobra- 
chyoesophage (ou oesophage de Barrett) : les 
fleches nwquentlajonction entrelamuqueuse 
cesophagienne blanche (coloration a Tacide a ce¬ 
ll que) et I'endobrachyoesophage (rose saumon). 



Figure 4*3. Stenose anastomotique de Toeso- 
pbage (fleche) avant dilatation oesophagienne. 



Figure 4.4. Stenose anastomotique dans le$ 
suites postoperatoires d'une atresie de I’oeso- 
phage (fleche pointifleeX associee a une ste- 
nose congenital^ localises au niveau du tiers 
inferieur de I'oesophage (fleche pleine). 

Des anomalies de la motrieite cesopha- 
gienne, mais egalernent du tonus et de la 
relaxation du sphincter inferieur de Lceso- 
phage sont constamment observdes a la 
manomStrie chez les patients op£rds d'une 
AO f meme en I'absence de symptbme diges- 
tif. Ces anomalies de la motrieite pourraient 
dopendre de factours intrinseques lies a 
la pathologie congenitale - developpement 
incomplet ou anormal des structures neuro- 
muscuiaires cte la paroi oesophagienne (des 
anomalies des plexus d’Auerbach ont 6t£ 
observeesau niveau de I'oesophage etde les- 
tomac chez les patients operes d'une AO) - 
et/ou etre une consequence de la reparation 
chirurgicale, avec des lesions du nerf vague 
au decours de la dissection et de la mobi¬ 
lisation de I’oesophage. ^anastomose est 
constamment le si£ge d'un ap^ristaltisme, 
plus ou moins etendu, qui pourraitetre a I'ori- 
gine ou favoriser des episodes de dysphagie, 
parfois plusieurs annees apres la chirurgie. 
Ces episodes de dysphagie touehent dans 
certaines series jusqu’a 45 % des enfants a 
Tags de 5 ans. La manomdtrie haute resolu¬ 
tion est une nouvelle technique, moins inva¬ 
sive. qui permet une analyse plus simple et 
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plus precise des troubles de la motrieite oeso 
phagienne ; elle se developpe actuellement 
et les premiers profils do patients operes 
d'AO deviennent disponibles [4,9]. 

La prevalence du RGO est telle que la 
plupart des equipes proposentun traitement 
medical anti reflux (traitement anti secretaire 
par inhiblteurs de la pompe a protons) sys- 
tematique et prolonge [4.10]. Quand le RGO 
est severe, compliqud, en particular de mani¬ 
festations respiratoires ou de recidive de la 
stenose anastomotique, une intervention 
antireflux (le plus souvent par valve de Nis- 
sen) est necessaire ; elle pourrait protegerle 
patient du risque d r a d en oca rci none. 

Si la reparation chirurgicale initiate de I r AG 
n'est pas possible (forme a tres grand defect) 
ou le resultat fonctionnel mauvais (dysphagie 
complete), un remplacementcesophagien par 
oesophagoplastie utilisant le colon ou I’esto- 
mac (transposition gastrique) est ndcessaire 
[4.11]. Ce type d'intervention a une morbidity 
non negligeabfe et tes resultats a distance sur 
la croissance staturoponderale, I’etat nutri¬ 
tionnel et I'etat respiratoire sent medicares, 
Les indications de ce type d’intervention 
doivert done etre soigneusement evaluees, 

Devenir nutritionnel 

Le retard staturoponddral n'est pas excep- 
tionnel, en depit des progrds des techniques 
chirurgicales, de la reanimation neonatale et 
du soutien nutritionneL Les facteurs favori 
sants sont la presence d'un grand defect, les 
troubles de motrieite et la dysphagie, I'asso- 
ciation a une cardlopathie ou a une anomalie 
chromosomique, le RGO, une stdnose anas- 
tomotique, ou un remplacementcesophagien. 
Une attention particuliere sur I'etat nutrition¬ 
nel et la croissance sont necessaires, en parti- 
cuflier au moment des pics de croissance (trols 
premieres annees de vie, peri ode pubertaire). 

Manifestations ORL 
et respiratoires 

Les manifestations ORL et respiratoires 
sont particulierement frequentes, surtout 
les premieres annees, La morbsdste dimi- 
nue avec rage, meme si des manifestations 
respiratoires (toux, infection, asthme) ontete 
decrites a tout age, 

En dehors des malformations associees, 
cardiaques notamment, la pathogenic des 
manifestations ORL et respiratoires met en 
cause divers facteurs, congdnitauxou acquis, 


qui s’intriquent. Le RGO, les troubles de la 
motrieite oesophagienne, la stenose anas- 
tomotiquo de I'cesophage sont b'importants 
facteurs de risque, en favorisant I'inhaiation 
et en aggravant la tracheomalacie, 

Les anomalies trachdobronchlques tou- 
chent le cartilage et Hnnervation, La tracheo 
ma la cie est definie comme un col lapsus localise 
ou generalise de la lumlere responsable d’une 
obstruction tracheale, consideree comme 
pathologique quand elle depasse 50 % de la 
lumidre. Une tracheomalacie est prdsente 
chez 75 % des patients avec AO et fistule 
oesotracheale, mais elle n est severe, respon 
sable d’episodes de malaise grave et de bra¬ 
dycardia, que chez 15 a 33 % d'entre eux 
[4.12). La tracheomalacie a comme conse¬ 
quence la stase des secretions et favorise 
ainsi les infections bronchopulmonaires. Elle 
est aggravde par le RGO, tes fausses routes, 
la distension sus-anastomotique de Tceso- 
phage (compression posterieure de la tra- 
chee), ou encore des rapports vasculaires 
anormaux (compression anterieure de la tra- 
chee par Laorte ou le fronc arteriel brachio- 
cephalique). La tracheomalacie a tendance a 
s'amdlioreravec le temps et le traitement des 
facteurs assocles comme le RGO. Dans les 
formes severes, qul se traduisent par des 
manifestations respiratoires graves, parfois 
des malaises, la pose d'une prothese tra- 
cheale (stent) ou plus souvent un traitement 
chlrurgical (aortopexie ou traitement d'un 
RGO persistant) peut etre ndeessaire [4.13]. 

La fistule oesotracheale recidive dans 
environ 10 % des cas apres reparation chirun 
gicale, habituellement dans un delai de 2 a 
18 mois [4,14], La recidive s'observe plus 
frdquemment en cas de faehage de la suture 
initiale, d'anastomose sous tension ou de st£- 
nose congenitale de 1’cesophage assoeiee. 
Elle se manifeste par une toux, des fausses 
routes, voire des acces de cyanose au cours 
des repas, des pneumopathies a repetition, 
un foyer pulmonaire chronique ; plus rare- 
ment, par une aeregastrie ou des ballonne- 
ments. Un nouveau traitement chirurgicaI est 
dans ce cas necessaire ; I'injection de glue ou 
d'acide hyaluronique dans la fistule par voie 
endoscopique, le plus souvent par vole bron- 
choscopique, a aussi ete proposee [4.15]. 

Devenir orthopedique 

Une deformation de la cage thoracique et 
une seoliose sont rapportdes chez respec- 
tivement 20 % et 10 & 50 % des patients. 
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La deformation thoraeique n'a qu’un reten- 
tissement esthetique, sans consequence 
sur la fo action ventilate ire. La scoliose est 
d'autant plus frequente qu’il existe des ano¬ 
malies vertebrales, que 3e patient a subi une 
thoracotomie, une resection de cotes ou de 
muscles dorsaux. Eile peut etre associee S 
des anomalies de la fonction ventilatofre. 
Le risque de scoliose est 13 fois superieur 
dans la population d'AO a celui de la popu¬ 
lation generate, assoeie dans pres de la 
moitie des cas a des anomalies vertebrales. 
La correction chirurgicale de la scoliose est 
rarement necessaire, sauf en cas d’anoma- 
lies vertebrales severes. L'abord chirurgical 
mini-iinvasif lors de la reparation initiate de 
I 'AO (thoracoscope voie axil laire) a perrnis 
une reduction de ta prevalence de la scoliose. 

Quatite de vie: 
transition a I’age adulte 

II est indispensable d'organiser la transi¬ 
tion A fage adulte des affections chroniques 
ddbutant dans Lenfance, Ceci est particulid- 
rement vrai dans TAG ou te concept initial 
de guerison une fois (’anastomose chirurgi 
cale realises est marntenant abandonne au 
profit de la reconnaissance de la morbidity 
a distance de la periods neonatale et de la 
necessfte d'un sulvi prolonge. Lage ideal et 
les modalitbs de cette transition ndeessitent 
une collaboration dtroite entre les equtpes 
pediatriques et les equipes de medecine 
d'adultes qui acceptentde prendre en charge 
ces jeunes patients presentant une affection 
qu'elles connaissent peu ou pas au depart. 
La qualite de vie est satisfaisante mais le 
plus souvent inferieure a celle de la popu¬ 
lation gdndrale, en raison des symptomes 
digestifs, respiratoires, ou des malformations 
associees. 


Conclusion 

Meme si le pronostic de I'AO s r est consi- 
ddrablement amdliord, fa frequence des 
complications (digestives, ORL, respiratoires, 
nutritionnelles, orthopediques) a distance de 
Intervention initiale et la necessite d’une sur¬ 
veillance des lesions cesophagiennes secon- 
daires a I'AO et au RGOjustlfientde proposer 
un suivi multldisciplinaire systdmatique a tout 
patient operd d'une AO. 


Fistule cesotracheaie isoiee 

La fistule cesotracheaie est associee 
dans 95 % des cas a une AO. Les fistules 
Isolees sont done exceptionnelles et re pre¬ 
senter^ morns de 1 % des malformations de 
Lcesophage [4.16). Elies correspondent a des 
anomalies de separation entre cesophage et 
trachde dont I'origine embryoiogique est com¬ 
mune et le developpement rdguld par des 
facteurs de transcription et de croissance 
(dont sonic hedgehog). Leur etiologie reste 
inconnue. 


Clinique 

Lorsque la fistuie cesotrachdale est large, 
elle se manifests habitueffement des les pre¬ 
miers jours de vie par fapparition de signes 
respiratoires paroxystiques (toux, cyanose* 
acces de suffocation, detresse respiratoire) 
au moment des prises alimentaires. La fis¬ 
tule peut etre response Pie d'un ballonnement 
abdominal Isold ou associd aux signes res¬ 
piratoires. Si la fistule est dtroite, les signes 
cliniques sont atfenues et le diagnostic peut 
etre tardif, certains cas n’ayant ete reveles 
qu'a Lage adulte meme si des signes clr- 
niques non speerfiques dtaient souvent pre¬ 
sents prdcocement. 


Diagnostic 

Le diagnostic repose sur ['opacification 
eesophagienne et sur [’endoscopic digestive 
ettracheale. Les radiographies sans prepa¬ 
ration sont norma les et le TOGD cfassique 
peut mecornaitre fa fistuie si elle est dtroite 
ou obstrude par des sderdtions. El peut etre 
necessaire de realiser une opacification en 
plagant une sonde au niveau de I'cesophage 
moyen dans laquelle on injecte un produit 
opaque fluide et hydrosoluble, avec contrdle 
en scopie et realisation de clichds de profil, 
Le scanner (en particulier 3D) peut aussi loca- 
liser la fistule avec prdcision. L'endoscopie 
trachdale est I’examen de reference en cas 
de forte suspicion de fistule oesotracheale 
lorsque les examens precites sont normaux, 
L’orifice tracheal, plus large que I'orifice ceso- 
phaglen, sera plus facilement visualise ; la 
mise en dvidence dans la trachee de bleu de 
methylene instille dans I'cesophage permet 
un diagnostic de certitude. 


48 


Gastroenterologie pediatrique 




Traite merit 


Le traitement repose classiquement sur 
la chirurgie, habit uellement par abord cervi¬ 
cal, Le reperage de la fistule est aide par la 
presence d'une sonde placee par tracheosco- 
pie dans la fistule, La fistule est sectionnee 
pyis les sutures cesophagienne et trachbale 
rbalisbes avec interposition d'un lambeau 
pleural ou musculaire pour eviter une reper- 
meabilisation de la fistule, qui est le risque 
principal apres chirurgie, Des traitements 
endoscopiques ont ete proposes : injection 
de colie tissulaire synthetique (Histoacryl®) 
dans la fistule, electrocoagulation ou com- 
binaison des deux techniques. L& encore, le 
risque principal est la repermeabilisation de 
la fistule. 


Stenose congenitale 
de I’oesophage 

La stenose congenitale de Taesophage 
(SCO) est due a une malformation congeni¬ 
tale de la paroi cesophagienne. II s’agit d'une 
pathologie rare, dont ['incidence est estimee 
b un cas pour 25 000 <1 50 000 naissances. 
La SCO est associee dans environ un tiers des 
cas a d'autres malformations congbnitales, en 
particulier AO ou fistule cesotracheale [4.17]. 
Trois types anatomiques de SCO sont dbcrits : 
par hypertrophie fibromusculaire ou fibreuse, 
par diaphragms membraneux ou muqueux, et 
partieterotopie tracheobronchique (caracteri- 
sbe par la presence dans la sous-muqueuse 
d’ilots glandulaires analogues aux glandes 
brondiiques et/ou de tissu cartilagineux). Une 
quatrieme variante consiste en ['existence de 
stenoses multiples, La localisation la plus 
frequents de la SCO est le tiers inferieur de 
Toesophage, la meins frequence le tiers supe- 
rieur (fig. 4.4 et 4,5). 

Les enfants presentent le plus sou vent 
une dysphagie, des episodes de blocage 
alimentaire et/ou des vomissements appa- 
raissant au moment de I’introduction des mor- 
ceauxdans Lai indentation. Plus rarement des 
episodes de detresse respiratoire peuvent 
etre rbvblateurs. Quand elle est associbe 3 
une AO r la SCO peut etre diagnostiqube lors 
du TOGD de contrale realise en postopera- 
toire (fig. 4.4). 

Trois examens sont pratiques pour 
confirmer le diagnostic : une opacification 
oesogastrique, une endoscopie cesopha- 
gienne et si possible une bchoendoscopie 



Figure 4.5. Stenose congbnitale localisbe (fleche) 
au niveau du tiers inferieur de I'cesophage. 


transcesophagienne. L T 0pacification cesogas- 
trique est Lexamen de reference. Elle permet 
de localiser la stenose avec precision* de 
mesurer sa hauteur ainsi que son degre et 
de montrer une eventuelle dilatation de i’ceso- 
phage d’amont, L'endoscopiecesophagienne 
permet de retrouver la stbnose, d’bvaluer son 
degre et + si elle peuf etre franchie par I'endos¬ 
cope, d'en mesurer la hauteur. Elle permet de 
realiser des biopsies et d'eliminer les autres 
causes de stenose, peptique, caustiquo, ou 
sec on da ire a uneoesophagite a eosinophiles. 
Sa realisation doit etre tres prudente en rai¬ 
son du risque de perforation iatrogene accru 
dans ce type de pathologie. 

la realisation d'une endoscopie laryngo- 
tracbbobronchique est recommandbe au 
cours de la meme anesthesia, ce qui permet 
i'examen de I'arbre tracheobronchique et la 
recherche d'une fistule cesotracheale et d’une 
malformation laryngotracheale associees. 

L'echoendoscopie transcesophagienne 
est une technique recente qui permet de 
distinguer les stenoses fibromusculaires de 
celies Iiees a la persistence de reliquat tra¬ 
cheobronchique (cartilage dans la paroi de 
roesophage) et d'orienter dans ce dernier cas 
vers un traitement chirurgical d’emblee. Le 
scanner ou I'IRM thoracique ne permettent 
pas une etude suffisamment precise de la 
paroi cesophagienne. Si l'echoendoscopie 
n’est pas realisable (en particulier du fait du 
diametre de I'echoendoscope), ces examens 
peuvent mettre en evidence une heteropie 
trachbobronchique, avec une preference pour 

firm. 
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La phhmetrie ou la manometrie ne sont 
justifies qu'en cas de doute diagnostique 
avec une cause secondaire de stenose de 
Loesophage (stenose peptique, achalasie de 
I'oesophage). 

Le traitement de la SCO nest pas codi- 
fie : il repose sur la dilatation endoscopique 
ou [’intervention chirurgicale (resection de 
la zone pathologique avec anastomose ter- 
minoterminale), Deux techniques de dilata¬ 
tion endoscopique sont possibles : par des 
sondes de calibre croissant (type bougie de 
Savary) ou par ballonnet hydro slat ique. Piu- 
sEeurs dilatations sont le plus souvent neces- 
saires. D’autres techniques de traitement 
endoscopique ont ete proposees mais sont 
beaucoup plus rarement utilisees : exerese 
endoscopique pardlectrocautdrisation ou par 
laser. Pour de nombreux auteurs, ['existence 
de residus ca rlilagineux a type de reliquat tra- 
cheobronchique rend inefficace la dilatation 
endoscopique et augmente le risque de perfo¬ 
ration oesophagienne iatrogene, justifiant un 
traitement chirurgical d'emblee. Line resec¬ 
tion/anastomose cesophagienne est ega le¬ 
nient IndiquPe en cas d’dchec de stances 
repetees de dilatation pour une SCO non lide 
a une heterotopia tracheobronchique. 

Quelle que soit la technique utilisde, une 
attention particull&re doitetre portae £ ('exis¬ 
tence d’un RGO sous-jaeentqui pourraitjustl- 
fier la realisation d'une valve de type Nissen 
afin d'evster la survenue d'une stenose pep- 
tique secondaire, devolution de ces patients 
est marquee par I 'apparition d'une dysphagie 
dans plus de la moiti£ des cas [4.17]. 


Duplication de I’oesophage 

La duplication de I'oesophage est une 
formation kystique (sphdrique ou tubulaire) 
situee au contact de I’oesophage et dont la 
paroi est constitute de tissu cesophagien 
(musculature lisse et muqueuse de type 
cesophagien). Elle re presente rail 15 a 20 % 
des duplications digestives et 10 £ 20 % des 
malformations oesophagiennes. La communi¬ 
cation directe de i’oesophage avec la dupli¬ 
cation estexceptionnelle. Diffe rentes formes 
sont decrites ; duplication Esolee, situee le 
plus souvent dans le mediastin posterieur et 
inferieur, duplications multiples sus et sous- 
diaphragmatlques, duplication associee a 
un kyste bronchogdnique ou a des malfor¬ 
mations vertdbrales ou mtdullaires. 


La dtcouverte de la duplication survient 
dans 25 % des cas en periode neonatale et 
avant 2 ans dans 70 a 95 % des cas. Le dia¬ 
gnostic peut etre porte lors d'une echogra- 
phie antenatale. La symptomatology Clinique 
depend de la localisation de la duplication. 
Certaines duplications sont asymptoma- 
tiques et decouvertes de fagon fortuite. 
D'autres sont revelees par des symptom es 
respiratoires- : toux, infections respiratoires 
recidivantes, detresse respiratoire progres¬ 
sive (en raison de ("extension de la lesion), 
plus rarement hemoptysie. La duplication 
se revile parfois par des signes digestifs : 
douleurs, vomissements, plus rarement dys¬ 
phagie. Le diagnostic repose sur I'imagerie : 
radiographie pulmonaire, completee d’un 
scanner thoracique qui retrouve une masse de 
tonalite hydrique ne prenant pas le contraste 
lors de I’injection. LMRM meten evidence une 
masse de faible signal sur les sequences II 
et de tr&s fort signal sur les sequences T2 ; 
elle permet de mieux visualiser les rapports 
anatomiques de la duplication. L'endoscopie 
digestive doit etre systematique ; elle peut 
reveler une fistule au niveau de la duplication 
et ©value egalement le degrade compression 
cesophagienne, 

Des malformations, le plus souvent ver¬ 
tebra les, sont associees dans 50 % des cas. 
Les principaux diagnostics differentials sont 
un kyste bronchogenique en cas de localisa¬ 
tion mediastinale, un lymphangiome kystique, 
un kyste bronchogenique, un abces, un kyste 
du tract us thyreoglosse ou un kyste thymique 
en cas de localisation cervical©, 

Le traitement de la duplication de Loeso- 
phage est i'exerese chirurgicale, si possible 
complete quelle qu'en soit la forme anato- 
mique, en raison du risque de complications 
a tout age (compressions respiratoires et 
digestives, rupture, hemorragie) et de cancd- 
risation chez I’adulte* La voie d'abord varie 
avec Textension et la localisation de la dupli¬ 
cation (laparotomie, thoracotomie, cervico¬ 
tom le) (4.18). 

Inlet patch 

Vsniet patch est une zone d’heterotopie 
de muqueuse gastrique locallsee au niveau 
de I'oesophage proximal (fig, 4.6) [4,19], dont 
le diagnostic est confirms par Lexamen his- 
tologique des biopsies, Sa prevalence n'est 
pas connue chez Tenfant; elle varie de 0,3 
£ 10 % chez radulte, plus £levee lorsque sa 
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Figure 4,6. fnfet patch Cheterotopie de mu- 
queuse gastrique) localise (flcche) au niveau 
du tiers superieur de I'cesophage. 


recherche est systematique. Sa prevalence 
est probablement sous-estimde car sa loca¬ 
lisation frSquente juste sous la bouche de 
Killian peut le rendre difficilement visible. 
L'etiologie de hYitetpetch restediscutee. Pour 
certains* il s’agit d'une pathologic acquise, 
comme la metaplasie gastrique ou intestinal© 
du bas cesophage ; pour d'autres* il s'agit 
d’une malformation congenltale. L7n/et patch 
est frequemment associd 3 une metaplasie 
du bas cesophage chez I'adulte. L’/niet patch 
est le plus souvent asymptomatique, Certains 
symptomes associesa la presence d'un inlet 
patch ont ete rapportes ; dysphagie, bloc age 
afimcntaire, toux ou irritation pharyngee pour 
Eesquels fa mise en route d’un traitement par 
IPP peut etre efficace. Des cas delegations, 
d'hemorragie, de stenose aesophagienne au 
niveau de l’fn/et patch ont plus rarement ete 
rapportes, essentiellement chez I'adulte. 

Achalasie de I'cesophage 

L'achalasie de Poesophage est un trouble 
meteor de I'cesophage ddfinf par Labsence 
de contractions propag^es (apdristaltisme) 
au niveau du corps de I’cesophage, associee 
le plus souvent a une absence de relaxation 
du sphincter inferieur de I’cesophage (SIO) au 
cours des deglutitions et a une hypertonie 
du SIO. devolution spontanee de fachala- 
sie conduit £ une dilatation progressive de 
I’cesophage. 


Pathogenie 

L'etiologie de l'achalasie de I’cesophage 
est inconnue. Un facteur pathogene envi- 
ronnementaf (infectieux, en particutier viral) 
pourrait conduire a des phenomcnes inflam- 
matoires au niveau des neurones inhibiteurs 
des plexus myenterlques cesophagiens chez 
un patient ayant une predisposition gPne- 
tique, favorisant ainsi des reactions dysimmu- 
nitaires qui determined la degenerescence 
des plexus nerveux. 

Epidemiologie 

L'achalasie de I'cesophage est une affec¬ 
tion rare dont /incidence est estimee a un 
cas pour 100 000 a 200 000 naissances 
et la prevalence de 1 a 2/100 000 [4.20). 
L'achalasie affects tous les ages trials elle 
est plus rare chez /enfant que chez I'adulte. 
La plupart des formes se manifestent apres 
Lage de 5 ans et sont sporadiques, avec un 
sex-ratio de 1, L'achalasie de I'cesophage est 
parfois associee a une autre pathofogie ; syn¬ 
drome de Sjogren, dysautonomie, syndrome 
d'Allgrove ou syndrome des 3A (achalasie, 
alacrymie, resistance a I'ACTH et troubles 
dysautonomiques) [4.21]. 

Clinique 

Les symptomes rPvdlateurs de I'achala¬ 
sie chez I'enfant sont proches de ceux obser¬ 
ves chez I’adulte, Les symptomes digestifs 
do mi rent: regurgitations, vomissements 
habituellement constitues d’aliments non dige- 
res, parfois uniquement nocturnes, souvent 
tardifs. La dysphagle porte le plus souvent sur 
les aliments solides, mais elle est parfois para- 
doxale, touchant les liquides. Les patients s’alE- 
mentent lentement, Un retard de croissance 
staturoponderale est frequemment observe. 
D’autres symptomes moins evocateurs sont 
possibles ; douleurs retroste males, manifes¬ 
tations respiratoires (toux souvent nocturne, 
pneumopathies recidivantes) q ui peuvent etre 
isolees. Les symptomes s'aggravent progres¬ 
sive ment mais peuvent etre intermittents. 

Diagnostic 

La manometrie oesophagienne est I’examen 
de reference pourle diagnostic d’achalasie. Elle 
per met d’affirmer le diagnostic en montrant: 

* un apehstaltismecesophagien (constant et 
essential au diagnostic) avec des contrac¬ 
tions simultan£es ou de faible amplitude, 
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des ondes spontanees ou repetitives, par- 
fois des ondes simultanees de forte ampli¬ 
tude (achalasie elite * vigour© use »); 

* une achalasie do SIO r e'est-a-dire une 
relaxation absent© ou incomplete du SIO, 
parfois associee b une hypertonie du SIO. 

La manometrie haute resolution a permis 
chez I'adutte une nouvelle classification qui 
pourrait etre predictive de la reponse au trai- 
tement [4.22] + 

La fibroscopie ne permet pas d'affirmer le 
diagnostic d'achalasie ; neanmoins, elle doit 
etre systematique car eile peut yiiminer une 
dyskinesie cesophagienne secondaire a une 
stenose du bas ossophage ou a une tumeur 
cardiale (leiomyome). Elle permet d'evaluer la 
muqueuse cesophagienne et de realiser des 
biopsies oesophagiennes pour eliminer une 
cesophagite a eosinophiles. 

La radiographie (transit oesogast rod uodb- 
nal) a une sensibility de l ordre de 70 % pour 
le diagnostic d'achalasie de I'cBSOphage. Elle 
permet de suspecter le diagnostic en man- 
tram un nesophage dilate, associe a un retard 
de la vidange cesophagienne et a un aspect 
en queue de radis de la jonction cesogas- 
trique ;;fig. 4,7 . La dilatation, habituellenient 
absente chez Lenfant jeune r ne devient evi- 
dente que dans des situations cliniques plus 
6 vo I u yes. 

Ces trois examens (transit oesogastroduo 
denai, fibroscopie digestive haute avec biop¬ 
sies etagees de Loesophage et manometrie 
cesophagienne) doivent etre realises au cours 
du biian diagnostique initial d'une achalasie. 


Traitement 

Le traitement de Tachaiasie a pour but la 
reduction de la pression du SIO et I'ameliora¬ 
tion de la vidange cesophagienne. La rarete 
des etudes chez (enfant ne permet pas de 
proposer une stratygie thyrapeutique Claire 
[4.23]. 

Traitement medicamenteux 

II s'agit des inhibiteurs calciques et des 
dyhves nitres a liberation protongye, dont 
I’efficacite est moderee. Leur utilisation est 
limitee par une faible duree d'action et la fre¬ 
quence elevee des effets secondaires (flush, 
cephalees, hypotension), lis peuventetre pro¬ 
poses en premiere intention en (’absence de 
dilatation de Toesophage. 



Figure 4.7 Transit oesophagien baryte mon- 
trant un oesophage dilate, avec stase du pro- 
duit de contrast© et aspect en queue de radis 
(fieche) de la jonction oesogastrique typique 
d H une achalasie de i oesophage. 


Traitement endoscopique 

Le traitement endoscopique de I'achala- 
sie de i'oesophage repose sur la dilatation 
pneumatique et r injection de toxine botulique 
au niveau du SIO, Ires recemment, les tech¬ 
niques de myotomie perendoscopiqueontete 
introduites chez Tenfant mais Inexperience en 
reste tres limitbe [4.23J. 

Dilatation pneumatique 

Le but de la dilatation pneumatique est 
de provoquer une dilaceration des fibres 
musculaires du SIO afin de rbduire ^obstacle 
fonctionnei cardial [4.24]. Piusieurs seances 
peuvent etre necessaires. L'efficacite a court 
terme de la dilatation pneumatique est bonne 
chez I'adulte (75 a 90 % des cas), mais une 
nouvelle dilatation a long terme est neces- 
saire dans 65 % des cas. Le principal facteur 
predicts d’une mauvaise reponse a la dila¬ 
tation pneumatique est le jeune age, ce qui 
iimite bien sur son utilisation en pediatrie. 
La principale complication de la dilatation, 
en dehors de la recidive de ['aohalasie, est 
la perforation cesophagienne. 
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Toxine botulique 

L'injection de toxine botulique dans le 
SIO bloque la liberation de (’acetylcholine 
au niveau de la synapse parasympathique 
et provoque ainsi une chute de la pression 
du SIO [4.25]. Cette injection est realisee au 
cours tfuneendoscopie a I 'aide d'une aiguille 
a sclerose, dans les quatre cadrans au niveau 
du SIO r environ 1 centimetre au-dessus de 
la ligne Z, Chez ladulte, les resultats sont 
bons i court terme (80 % 3 1 mois) mais la 
symptomatologie recidive dans 50 % des 
cas a 1 an, avec une diminution de I'effica- 
cite iors des injections ulterieures, La tech¬ 
nique semble piutot reservee aux achalasies 
« vigoureuses *, aux sujetsde piusde 50 a ns 
ou en cas de centre-indication a la chirurgie, 
L'injection de toxine botulique est tres peu 
utilises chez I’enfant en France. 

Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical de I’AO est la 
myotomie selon la technique de Heller, le pi us 
souvent associee a un dispositif antireflux en 
raison du risque important de RGO en cas 
de realisation de la myotomie seule [4.23], 

II n’y a pas de strategic therapeutique 
optimale et consensuelle au cours de I'acha- 
lasie chez I’enfant; ies dilatations pneuma- 
tiques et la myotomie semblent les deux 
seuls traitements efficaces meme si ieurs 
resultats au long cours r’ont pas 6t6 evaluds 
de faqon satisfaisante chez E’enfant. 


Autres malformations 
cesophagiennes.: bronche 
oesophagienne, diverticule 

Bronche oesophagienne 

II s'agil d r une malformation tr&s rare, dont 
moins de 200 cas ont ete pubfies [4.26], qui 
correspond a une communication anormale, 
congenitale, entre Foeso phage et une bronche 
souche, lobaire ou segmental re (droite dans 
95 % des cas). Elle est due a un trouble de 
lembryogendse entre le 32 e et ie 41 e jour 
de vie. Lorigine est multifactorielle avec 
peut-etre une predisposition genetsque, Le 
poumon correspondant a la bronche est soil 
du poumon hypoplasique soil un sequestre 
extralobaire. La vascularisation peut etre 


systemique (aorte et veins cave) ou pul mo- 
naire (sequestration intralobaire), D’autres 
malformations, sertout cesophagiennes, sent 
souvent associees : AO avec ou sans fistule 
cesotrachdale, syndrome de VACTERL... 
La presentation Clinique est une ddtresse 
respsratoire neonatale ou plus tardive, une 
decouverte Iors de la cure chirurgicale d'une 
AO, ou encore a (’occasion du bilan d’infee- 
tions respiratoiresrdcidivantes, Le diagnostic 
repose sur Hmagerie avec opacification et 
sur i'endoscopie oesophagienne, Le traite¬ 
ment est chirurgical avec resection du tissu 
pulmonaire anormal ou du sequestre, 

Diverticule de I’cesophage 

Sur le plan anatomique et embryologique, 
on distingue deux types de diverticule de 
I’resophage : les « vrais » diverticules qui 
interessent Fensemble des tuniques de la 
paroi oesophagienne et les «faux * divert!- 
cules qui n'interessent que la muqueuse et 
la sous-muqueuse, 

Les vrais diverticules sont tres rares. II 
s’agit so it de la persists nee d r un diverticule 
muqueux d'origine embryonnaire, soit de 
I’abouchement dans I’cesophage d’une dupli¬ 
cation oesophagienne a minima. Les faux 
diverticules correspondent & des hernies de la 
muqueuse a travers un defect musculaire d'ori¬ 
gine congenitale dans la paroi oesophagienne. 
11s sont surtout localises dans les deux tiers 
inferieurs de I’cesophage. Ces pathologies ne 
se revdlent classiquement que chez I’adulte. 

Le diagnostic du diverticule de I'oeso- 
phage repose sur Topacification oesopha¬ 
gienne realisbe devant des vomissements 
& r4 petition ou une dysphagie inexpliqu^e. 
Elle permetde localise! le ou les diverticules, 
En cas de doute diagnostique, un examen 
endoscopique peut etre realise, en gardant 
a resprit le risque de perforation iatregene 
si I’ce so phage scope penetre dans la poche 
diverticula I re. Le traitement repose sur fa 
chirurgie, classiquement menee par tho- 
racotomie gauche, avec une resection de 
la region diverticulaire suivle d’une suture 
oesophagienne laterals. Certains auteurs ont 
propose un abord laparoscopique en cas de 
diverticule du tiers inf£rieur de I'oesophage. 
D autres techniques par voie endoscopique 
pourraient etre proposees, transpositions de 
celles utilisees chez I'adulte pour le traite¬ 
ment des diverticules de Zenker, qui consti¬ 
tuent une hernie de I’oesophage a la jonction 
entre le pharynx et I’oesophage. 
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CH APITRE 5 


Ingestion de corps etrangers 
et de substances caustiques 

Laurent Michaud, Jean-Pierre Olives, Emmanuel Mas 


Points essentiels 


L'ingestion d’un corps Stranger <CE) 
oud'unproduitcaustiqueest uneeven¬ 
tuality frequente chez I’cnfant. 

-4 Les CE ingeres sent le plus sou vent 
elimines spontanement, sans manifes¬ 
tation cltnique ni complication. La prise 
en charge d'un CE digestif depend de 
sa taille., de sa nature (toxique ou non), 
de son caractere (traumatisant ou 
non), de sa localisation, de I'age et de 
la symptomatology de I’enfant, et de 
ses antecedents medicaux, 

*4 Les CE incarceres dans I'oesophage 
doivent etre retires sans delai,, a I’excep- 
tion des CE non traumatisants situes 
dans le 1/3 inferieur de I’oesophage, En 
effet, la majority de ces CE passe spon¬ 
tanement dans hestomac : si I’enfant 
est totalement asymptomatique, une 
surveillance en milieu hospitalier est 
proposee.Si I'enfant est symptomatique 
(douleurs, vormissements) ou si le CE 
persiste dans le 1/3 inferieur de I'oeso- 
phage apres un delai de 12 heures apres 
l'ingestion, il doit etre retire sans delai. 

-4 Les piles boutons localisees dans 
I’oesophage, les CE traumatisants (CE 
pointus, coupants) oesophagiens ou 
gastriques. les aimants quand ils sont 
multiples (oesophagiens ou gastriques) 
doivent etre extraits en urgence. 

4 L’extraction endoscopique est la 
technique de reference pour I’ablation 
des CE digestifs, 

*4 L’ingestion d’un produit caustique 

impose la realisation systematiquo d une 

ooo 


endoscopie digestive pour rccherchcr 
et evaluer les lesions. 

-4 La principaie complication des 
lesions caustiques de I'oesophage est 3a 
survenue d J une stenose cesophagienne. 
Les stenoses apparaissent apres la 
3 C semaine., justifiant une opacification 
barytee oesogastroduodenale a la fin 
du 1 &r mois. 

■4 Une seule etude randomises 
contrblee suggere que /utilisation de 
corticoides a fortes doses par vote 
intraveineuse puisse reduire le risque 
de survenue d'une stenose cesopha- 
gienne en cas d'oesophagite caustique 
de stade 2b, Aucune donnee n'est dis- 
pombte pour le stade 3, 

-4 Ces stenoses sont souvent multiples, 
longues et tortueuses; leur dilatation 
endoscopique est d iff icile et dangereuse. 

-4 Pour limiter les stenoses recidivantes., 
/application locale de mitomycine C ou 
I'injection de triamcinolone peuvent etre 
envisagees. En cas d'echec, un geste 
chirurgical (resection de la stenose, 
coloplastie ou tu be gastrique) est j ustifte. 

■4 Une surveillance endoscopique 15 
a 20 ans apres l’ingestion est justifies 
pour depister un cancer epidermoi'de 
de I’oesophage, de survenue plus fre¬ 
quents chez ces patients. 

4 La prevention de ces accidents 
est basee sur ('utilisation de flacons 
securises et sur /information du public 
sur les dangers associes au stockage 
inapproprie de produits dangereux 
deconditionnes. 
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Les ingestions de corps etrangers (CE) ou 
de produits caustiques sont le plus souvent 
accidentelles chez /’enfant, et surviennent 
dans la major fte des cas avant /'age de 5 ans. 
Si la grande majorlte de s CE ingere s traverse 
le tractus digestif sans manifestation c Unique 
ni complication, 10 a 20 % d'entre eux doivent 
etre extraits par vote endoscoplque et mains 
de 1% necessfte an traitement chirurgical en 
raison d'une complication grave (obstruction 
digestive, perforation, appendicite) [5.1-5.2]. 

L'ingestion de products caustiques , qui pent 
etre a IWigine de lesions severes du tractus 
cesogastroduodenai t impose ia realisation 
d'une endoscopie pour rechercher et eva/uer 
ies /esrans. 

Ingestion de corps 
et rangers 

Llncidence de l'ingestion de CE chez 
I’enfant n'est pasconnue car l'ingestion peut 
passer totalement inapergue. En Amerique dy 
Nord com me en Europe, ce sort surtout les 
pieces de monnaie qui sort ingerees par les 
enfants, Les autres CE ingeres sont les jo nets 
ou morceaux de jouets, les objets pointus 
ou coupants (epingle, clou), les piles, et plus 
rarement ties CE afimentaires (os, arete de 
poisson} [5.2J. 

Symptomatologie clinique 

Le CE ingere peut s'incarcerer tout au 
long du tractus digestif, particulierement 
au niveau du muscle cricopharyngien, dans 
I’oesophage cervical au niveau de Lempreinte 
aortique, en amont de la jonction cesogas- 
trique, tester dans i'estomac ou se bloquer au 
niveau du pylore, plus rarement au niveau de 
la valvule iieocaecale ou de I'appendice. Les 
symptomes dependent de rage du patient, 
de ses antecedents (chirurgie digestive), de 
la taille et de la localisation du CE et/ou de 
la survenue d’une complication (ulcdration, 
perforation digestive.,.). 

Le bloc age oesophagien d r un CE entraine 
une douleur cervicale ou retro stern ale, par- 
fois une odynophagie, une dysphagie aigue ou 
un refus alimentaire, une hypersialorrh^e ou 
des ddglutitions fncesssntes, plus rarement 
des vomissements, une touxou unedetresse 
respiratoire, La survenue de ces symptomes 
est d’autant plus evocatricc de CE cesopha- 
gien qu’il s'agit d'un enfant polyhandicape 
ou opdre a la naissance d'une atresie de 


I’cesophage, L’enfant peut cependant tester 
asymptomataque en cas de CE oesophagien. 
Une dyspnagie rdsiduelle, secondaire a une 
ulcdration amygdalienne ou oesophagienne, 
peut persister matgre la migration du CE. 
L’ingestion du CE n'est pastoujours observee 
par I’entourage de Tenfant La persistance au 
long cours d un CE oesophagien, dont i'inges¬ 
tion est passee inapergue, peut provoquer 
des difficulty s alimentaires, une mauvaise 
oroissance ponderaleoudes pneumopathies 
recidivantes. 

Les CE intragastriques sont le plus 
souvent asymptomatiques en (absence de 
complication. 

Diagnostic 

La majorlte des CE ingeres sont radio¬ 
opaques, visibles sur une radiographie du 
thorax elargie au cou et a la cavite gastrique. 
Si necessaire, le cliche de profil du cou et 
du thorax eonfirme la position poster!eure 
du CE oesophagien par rapport aux clartes 
anterieures du larynx, de la trachee et de la 
carene. Une pi£ce ronde de face et lindaire 
de profil sur la radiographie pulmonaire est 
le plus souvent situee dans f'oesophage. 
Lorsque la piece est localise© dans la tra¬ 
chee, elle apparaTt habituellement lineairede 
face et ronde de profil. 

Au niveau de Tabdomen, une position 
anterieure du CE surle cliche de profil evoque 
sa localisation intragastrique alors qu'une 
position plus posterieure evoque sa locali¬ 
sation intestinal©. 

En cas de doute sur la presence d’un CE 
cesophagien non radio-opaque, une opaci¬ 
fication de I’cesophage avec un produit de 
contraste hydresoluble peut etre real!see 
pour le visualEser Si le CE n'est pas visualise, 
la possibility congestion d'un CE radiotrans¬ 
parent ne peut pas etre ecartee, car ii peut 
avoir migre dans le tractus digestif inferieur. 
Le recours 3 d’autres examens d'imagerie 
(echographie abdominale, tomodensitome- 
trie) pour locaiiser le CE est rarement neces- 
saire, En cas de doute persistant, une 
endoscopie digestive permet de rechercher le 
CE dans I’cesophage, I'estomac ou le duode¬ 
num. Le blocage dans I'cesophage d’un CE de 
petite taille ou d'un aliment insuffisamment 
mache doit faire suspecter un trouble de la 
motricite oesophagienne (achaiasie, atresie 
de I’oesophage, oesophagi!© a eosinophiles 
recherchee par la realisation de biopsies 
ossophagiennes dtagees) ou une stdnose 
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residuelle ou meconnue (stenose anastomo- 
tique apres cure chirurgicale d'une atresie 
de Lcesophage ou stenose congenitale de 
loesophage, stEnose peptique). Une grande 
prudence est de rnise lors de la mobilisation 
du CE. 

Conduite a tenir en cas 
congestion de corps etranger 
digestif 

La decision detraction du CE depend 
de sa taille, de sa nature toxique ou a 
risque iesionnel (contenu toxique pour les 
muqueuses qui peut s’echapper des piles 
boutons ou des comprimds de doxycycline), 
de son caractere traumatisant, de sa locali¬ 
sation, et de Tage, de la symptomatology et 
des antecedents de renfant fig. 5.1) [5,3], 

Corps etrangers cesophagiens 

Le principal risque est la survenue d"ul- 
cerations oesophagiennes qui peuvent se 
compfiquer de perforation ou de stEnose 
secondaire. En cas de blocage oesophagien 
d'un CE traumatisant (objet pointu, cou- 
pant) (fig. 5.2 , ('extraction endoscopique en 
urgence est indispensable quelle que soit sa 
localisation dans Loesophage, d'autant plus 
que Lenfant presente des manifestations fai- 
sant craindre une complication aigue (douleur 
thoracique, hematemese, hyperthermic), 

En cas de blocage d’un CE non traumatisant 
(« mousse ») dans le 1/3 superieur ou le 1/3 
moyen de Loesophage, Lex traction endosco¬ 
pique en urgence estegalement indispensable, 

En cas de blocage d'un CE non trauma¬ 
tisant dans le 1/3 inferieur de Loesophage, 
sous reserve que J'enfant soit totalement 
asymptomatique, une surveillancecliniqueet 
radiologique est proposee en milieu hospita¬ 
ller, car beaucoup do ces CE passent spon- 
tanement dans Lestomac [5.4]. Vingt-cinq a 
30 % des pibces localisEes au niveau du bas 
ce so phage pas sent spontanEment sans com¬ 
plication, et certains auteurs proposent que 
la prise en charge des enfants asymptoma- 
tiques hospitalises pour une ingestion d’une 
piece localisee au niveau du bas ce so phage 
inclue une pEiiode d'observation, Eventuelie- 
ment associee a la prise de quelques gorgees 
d'eau froide [5.4], Si Lenfant est symptom a- 
tique (douleurs, vomissements) ou si le CE 
reste bloque dans Loesophage 12 heures 
apres Lingestion, il doit lui aussi etre retire 
sans delai. 


Corps etrangers gastriques 

En raison du risque compaction sulvie 
de perforation ou de lesions digestives, les 
CE gastriques sont extraits en urgence s’ils 
sont de grandes taiiles (diametre superieur 
a 20 mm, longueur superieure a 3 cm avant 
1 an et 5 cm apres 1 an), toxiques (piles bou¬ 
tons), potentlellament traumatisants (poiTi¬ 
tus [aiguille, epingle, clou] ou tranchants) ou 
caustiques. L'ingestion d’un CE trenchant ou 
pointu augment© le risque de complication de 
moins de 1 %, toys types de CE gastriques 
confondus, a plus de 15 a 35 % [5,5], Les 
CE gastriques non traumatisants, de petite 
taille, non toxiques et non caustiques (piece 
de monnaie, bille...) ne sont enlevds qu’en 
cas de persistence dans lestomac au moins 
3 a 4 semaines apres leur ingestion chez un 
enfant asymptomatique, plus rapidement en 
cas de symptomatology ufcereuse ou d’obs- 
truction pylorique (fig. 5,3 et 5.4), Le transit 
spontanE permet le plus souvent i Elimination 
d’un CE intestinal. Une alimentation riche en 
fibres peut etre proposee, mime si aucune 
etude n’en a demontre Lefficacite dans la 
prevention des complications. 

Gas particuliers : les piles 
miniaturisees et les aimants 

L'ingestion d'une pile bouton justifie une 
attitude specifique [5.6]. Ces piles peuvent 
etre a Lorigine de quatre types de lesions : 

* brulures electriques par courant de faible 
voltage ; 

* brulures liees a ia liberation de subs¬ 
tances potentiellement caustiques [soude, 
potasse, sefs de metaux lourds, chlorure 
d’ammonium) ; 

* lesions de necrose par compression au 
niveau oesophagien comma pour tout corps 
etranger oesophagien ; 

* effets toxiques exceptionnels dus a Lab- 
sorption de substances contenues dans 
les piles. 

Des complications digestives rares mais 
save res (perforation digestive, ft stole tra- 
cheo-cesophagienne)ont ete rapportees. Les 
piles de localisation cesophagienne (fig, 5.5) 
doivent etre extraites en urgence. Les piles de 
localisation gastrique doivent etre extraites 
si elles restent en position intragastrique 
plus de 24 heures, ou en urgence en cas de 
symptomes cliniques. Les piles de localisa¬ 
tion intestinal© necessitent, en Labsence de 
symptoms, une simple surveillance clinique 
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Rx ASP : radiographie d'abdomen sans preparation ; CE : corps Stranger. 

Figure 5.1 Algorithms pour la prise ert charge d’un enfant suspect d’lngestton d'ur> corps 
stronger digestif. 
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Figure 5,2. Radiographie de thorax : corps 
etranger traumatisant (clou) situe dans le 1/3 
superieur de I'cesophage. 



Figure 5.3. Vue cndoscopique d'un corps 
etranger « mousse » (piece) localise© dans 
I'estomac, 



Figure 5,4. Lesions fundiques secondaires a 
la presence d'une pile dans I’estomac. 



Figure 5.5 Pile bouton dans l'oesophage<noter 
le halo clair peripherique). 


et (inspection des selles au domicile jusqu'a 
I’evaeuation spontanee de la pile. 

Lingestion d’un aimant unique est habi- 
tuellement sans danger, sauf en cas de bio¬ 
cage ossophagien. £n revanche, lingestion 
de plusieurs aimants, ou de piles boutons et 
d’aimants ingeres ensemble ou separement 
sur une periode allant de quelques minutes 
a plusieurs heures, expose a des rlsques de 
compression des parols intestinales secon- 
daire a /attraction de deux aimants, puis de 
necrose des parois du grele, de perforation 
et/ou de fistule, ou encore de volvulus [5.7], 
Lingestion simultanee de plusieurs aimants 
necessite lour extraction en urgence en cas 
de localisation cesophagienne et gastrique 
(fig. 5.6}, En cas de localisation intestinale, 
une surveillance Clinique et radiologique en 
miiieu hospitalier est n^cessaire, pouvant 
conduire en cas de syndrome douloureux 
abdominal aigu a une laparotomie, 

Bezoards 

Les bezoards sort ties concretions de 
substances ingerees se formant dans le tube 
digestif, habituellement dans I'estomac. Ils 
sontde nature diverse : 1 actobezoards, phyto- 
bezoards composes de substances vegeta les 
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Figure 5.6. Impaction de plus d'une centaine 
de bille$aimantbe$ dans I'estomac. a : aspect 
radiographique ; b ; aspect endoscopique. 


non digerees, trichobezoards composes de 
cheveux ou de fibres textiles. ^extraction 
endoscopique du trichobezoard chez I’enfant 
est le pfus souvent impossible du fait de sa 
taille et de rimpossibilitd de ie fragmented 
et dangereuse du fait de la necessaire repe¬ 
tition des manoeuvres endoscopiques, Une 
extraction chirurgicale est alors necessaire 
[5.8, 5.9]. 

Les lactobbzoards sont observes elec- 
tivement chez les prematures pendant les 
premieres serna ines de vie et doivent faire 
rechercher une erreur dans la reconstitution 
des biberons ou une concentration excessive 
d ! epaississants. 


Technique d’extraction 

des CE digestifs 

Quel que soit le CE oesophagien ou gas- 
trique, les vomissements provoques et la 
prescription d'dmetiques sont inefficaces 
et dangereux, done formellement proscrits. 
En cas d'extraction, le retrait du CE par vote 
endoscopique, sous anesthesie generate 
avec intubation trachea le, reste la technique 
de reference. Uendoscople permet la visuali¬ 
sation de la muqueuse cesogastroduoddnaie 
a la recherche de lesions induites par ie CE, et 
la realisation de gestes precis sous contrdle 
de la vue. En cas de CE pointu ou tranchant, 
I'utitisation d un capuchon protecteur ou d H un 
tube plastique place a Textremite de I'endos- 
cope en permet Textraction sans risque de 
lesions de la paroi cesophagienne au moment 
du retrait. Les CE localises au niveau des 
deux tiers superieurs de roe so phage peuvent 
egalement etre extraits par les ORL avec un 
endoscope rigide, dont les parois protegent 
la muqueuse oesophagienne lors du retrait du 
CE. ^utilisation d'une sonde aimant^e permet 
i'extraction de CE metalliques, mars doit etre 
bviteeencasd'objet pointu ou tranche nt pour 
prevenir des lesions de la muq ueuse ossopha- 
gienne lors du retrait. 

Apres le retrait d'un CE pouvant etre a lori- 
gine de lesions au niveau du tractus digestif 
haut if est recommande de repeter I'endos- 
copie digestive haute dans le meme temps 
anesthdsique, ce qui permet de rechercher 
les eventuelfes lesions secondaires au retrait 
du CE, 

Ingestion de substances 
caustiques 

L’ingestion de produits caustiques acides 
ou alcalins peut provoquer des lesions 
sevdres du tractus digestif supdrieur. Les 
conditions de survenue, le type de tdsions 
provoquees, les modalites de prise en charge 
et le pro no Stic variant selon Tage de I'enfant 
et le produit considers [5.10]. 

Incidence 

En 2004, (’Organisation mondiale de la 
sante estimait fincidence des oesophagites 
caustiques a 110/100 000 personnes/an, 
Un tiers de ces ingestions concern© LenfanL 
Llncidence est nettement plus elevee dans 
les pays dbfavorisbs. 
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Contrairement a I'adulte, il s’agit quasi 
ccnstamment d’une ingestion accidentelle, 
qui predominechez le gargon {1,2-1,5 gargon 
pour 1 fille) avant rage de 5 arts. Meme chez 
ladolescent, I'ingestion a but suicidaire est 
exceptionnelle. La conservation des products 
dans un contenant allmerrtaire ou un ftacon 
non securise est a Longing de la majority 
des accidents. La melioration de la regie men¬ 
tation eoncemant ces produits et !es cam- 
pagnes de sensibilisation de la population 
ont permis une diminution de la frequence de 
ces accidents dans les pays industrialises. 
La mortality imputable a I'ingestion de caus- 
tique reste tres foible, Une etude turque a 
recherche des facteurs favorisant I'ingestion 
de produits caustiques [5.11], en comparant 
50 families d’enfants ayant ingere un produit 
caustique et 60 families temoins, Le nombre 
d'enfants superieur a 3, le niveau socioeco- 
nomique bas T et la conservation de produits 
caustiques dans des contenants alimentaires 
constituent des facteurs de risque d'inges- 
tion de caustique, retrouves dans 64 % des 
cas dans cette etude [5.111. 

Les complications sont dominees par le 
risque de stenose oesophagienne. 

Physiopathologie 

La nature des lesions depend du pH du 
produit, de sa con si stance (liquid©, visqueux T 
en poudre ou solide) etdu volume ingdre. Les 
enfants ingdrent rarement plus de quelques 
millilitres. 

Les bases fortes (pH > 12) sont repre¬ 
sentees par la soude caustique (NaOH), la 
potasse (KOH) et I 'am moniaque (NH 4 0H) + Les 
acides forts (pH < 2) regroupent i'acide chlo- 
rhydrique (HCI), I'acide sulfurique (H 2 S0 4 ) r 
I'acide formique, I'acide fluorhydrique et 
I'acide phosphorique. Les bases fortes pro- 
voquent les lesions les plus severes, avec 
une necrose de liquefaction de ('epithelium 
et de la sous-muqueuse. L'absence de for¬ 
mation d'esearre favorise la penetration 
en profondeur vers la musculeuse avec un 
risque important de perforation parlefale. La 
consistance solide ou visqueuse entraTne des 
lesions plus intenses que pour les liquides, 
dues au temps de contact plus prolong© avec 
la muqueuse. Les acides forts provoquent 
une necrose de coagulation avec formation 
d'une escarre qui limite I’effet de penetra¬ 
tion en profondeur [5.10]. Paradoxalement 
ils provoquent plutot des lesions gastriques 
et duodena les. 


Classification endoscopique 
des lesions 

Le degre de severite des lesions diges¬ 
tives initiales conditionne la prise en charge, 
II est admis que revaluation des lesions est 
optimale si I'endoscopie digestive haute 
est realise dans les 12 3 24 heures apr£s 
I’ingestion [5.10], Avant 12 heures, 1’endos- 
copie peut sous-evaluer les lesions. Au-dela 
de 24 heures, elle expose a un risque de 
perforation plus important en cas de lesions 
severes [5.10], 

La classification de Zargar, la plus couram- 
ment utilise©, comporte trois stades de gravite 
croissante [5,12]: stade 0 : normal ; stade 1 : 
erytheme, ceddme ; stade 2a : ulcerations 
superficielles, fausses membranes, h^morra- 
gies muqueuses (fig. 5,7a) ; stade 2b : ulce¬ 
rations creusantes et confluentes rig. 5.7b) ; 
stade 3a : necrose focale (non circonferen- 
tielle); stade 3b : necrose diffuse (circonfe- 
rentielle} (fig, 5.7c, d). Un stade 4, qui corres¬ 
pond & une perforation, est propose par 
certains auteurs. 

Cette classification a un interet pronos- 
tique, Une etude realise© a Taiwan portant 
sur 273 adultes a montr£ que Involution vers 
une stenose oesophagienne eta it observe 
chez 24 % des patients, avec une frequence 
croissante selon le stade lesionnel ; 4 % 
au stade 2a ; 15 % au stade 2b ; 28 % au 
stade 3a ; 54 % au stade 3b (5.13). Le stade 
lesionnel 3b etait egalement assod£ & une 
dur£e d'hospitaiisation plus longue eta une 
plus grande frequence d'admission en unite 
de soins intensifs, et de complications sys- 
temlques (pneumopathies + detresse respira- 
tolre). On ne dispose pas de telles donnees 
chez f'enfant. 

Prise en charge initiate 

Elle doit sefaire en milieu specialise, avec 
un acces rapide a une unite de reanimation le 
cas echeantet un plateau technique adaptd 
permettant la realisation d'un bilan endosco¬ 
pique (ORL, bronchique, digestif) et si neces- 
saire une intervention chirurgicale ( g. 5.E . 

Quel que soitle produit Ingere, II faut laver 
les yeux et la face 3 I'eau (au mieux sterile), 
retlrer les vetements impregnes et laisser le 
patient a jeun. Kl faut proscrire [’absorption 
de liquid© ou de produits « neutralisants » t 
les vomissements provoques et les lavages 
gastriques. II est important de recueillir un 
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Figure 5.7 Aspect endoscopique des oesophagites caustiques (d'apres Zargar [5.12]). 
a : stade 2a ; b : stade 2b ; c et d : stade 3b. 



Figure 5,8. Algorithme de prise en charge d'une ingestion de produit caustique, 
OGD : oesogastroduodenoscopie. 
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echantiMon ou le flacon d embalilage du pro- 
dust en cause afSn d’en preciser la composi¬ 
tion et le pH /aide d r une bandelette s’il 
n'est pas connu) avec raide du centre anti¬ 
poison le plus proche. 

Une radiographie de thorax de face avec 
un cliche centre sur les coupoles diaphrag- 
matiques est systematiquementdemandee. 
Eile permet de rechercher des signes secon- 
daires a one perforation oesophagienne et/ou 
une complication pulmonaire, qui pourraient 
contre-indiquer une endoscopic digestive. 

La decision d f un examen endoscopique 
repose sur la presence de signes chntques et 
sur la causticity du produitincrimine, la quan¬ 
tity ingyrde accidentellement etant le plus 
souvent impossible a determiner. La relation 
entre la presence de signes oropharynges 
(hypersialorrhee, lesions muqueuses), res- 
piratoires (dyspnee) ou digestifs (vomisse- 
ments r douleurs) et [’existence de lesions 
sevdres du tube digestif est tr£s discutye. 
Certains auteurs proposent de ne pas faire 
de fibroscopie en /absence de symptomes 
et/ou de lesions buccales, alors que d’autres 
!a recommandent systematiquement lors 
de toute ingestion, confirmee ou suspectde 
[5.10]. Nous recom man dons de contactor 
un gastroenteroiogue forme £ l r endoscopie 
digestive pediatrique pour discuter Tindica- 
tion de I'endoscopie pour toute ingestion de 
produit caustique de pH < 2 r ou pH >12, 
ou oxydant. L'dvaluation des lesions doit 
etre rdalisde de pryfyrence sous anesthd- 
sie generale, surtout s'il existe des signes 
cliniques predictifs de lesions severes (hyper* 
sialorrhea, signes QRLou pulmonaires), avec 
intubation systematique pour eviter tout 
risque d’inhalation. Un examen ORL permet 
de preciser le degrd d atteinte buccale et 
laryngee. La fibroscopie bronchique n’est 
pas systematique, guidee par la presence de 
signes respiratoires et d’anomalies radiogra- 
phiques. Elle sera realisee dans les merries 
conditions. 

Face a des lesions de ndcrose diffuse 
de Tcesophage (stade 3b endoscopique), 
un examen tomodensitometrique thoraco¬ 
abdominal est recommande pour s'assurer 
de Fabsence de lesions mediastinales ou 
abdomimales associees. 

Une endoscopie de contrdle prdcoce, 3 
a 5 jours apres /ingestion, peut permettre 
d'apprecrer revolution initiale des lesions et 
preciser la prise en charge. 

Une evaluation psychiatrlque du patient 
est indispensable chez ['adolescent. 


Traitement 

Medical 

^utilisation de corticoities dans la pre¬ 
vention des stenoses cesophagiennes est 
controversee. Dans un essai randomise 
contrble, la corticothdrapie h 2 mg/kg/j pen¬ 
dant 3 semaines, par voie intraveineuse puis 
orale, ne pemnettait pas de reduire /incidence 
des stenoses cesophagiennes [5.10], Les cor- 
ticoides a forte dose (1 g/1,73 m 2 ) par voie 
intraveineuse pendants semaines pourraient 
prevenir 3a formation des stenoses pour les 
□esophagites caustiques de stade 2b mais 
pas de stade 3 [5.2]. Neanmoins, des pen 
forations digestives sont survenues plus fre- 
quemmentau cours des dilatations precoces 
chez les patients traitds par cortico'fdes. En 
2014, une yquipe turque a montrd dans une 
etude randomises controlee, realisee chez 
S3 enfants ayant une oesophagite caus¬ 
tique 2b T que la realisation d'un bolus de 
1 g/1,73 m 2 de methyl prednisolone par jour 
pendants jours limitait la survenue ulterieure 
de stenose [5.14]. Avant de recommander 
cette corticotherapie £ tres forte dose, ii est 
indispensable de reproduce ces resultats, 
en incluant egalement des cesophagites de 
stade 3, 

Une antibioprophylaxie, par cephalospo- 
rine et gentamicine [5,13], par voie veineuse 
puis orale en fo net ion de I'evolution clinique 
et des pre I eve merits bacteriologiques, pour- 
raitdiminuer/incidence des stenoses encas 
de Idsions severes (> 2b), en empeehant la 
formation du tissu de granulation d I’origlne 
de la stenose ou de I'aggravation d'une ste 
nose preexistante. Elle ne fait pas i'objet de 
recommandation ; il est probabtement utile 
de realiser une antibioprophylaxie en cas 
d’utilisation de corticoides. 

Les inhibiteurs de la pompe a protons 
sont recommandes pour eviter que des 
lesions provoquees par un reflux gastro-ceso- 
phagien ne s r ajoutentaux Idsions caustiques 
[5.2, 5.10|. Ce traitement doit etre maintenu 
pendant 6 a S semaines. Ii est debute par 
voie intraveineuse avec un relais par voie 
orale des que possible* 

La prise en charge nutritionnelle doit etre 
debuteeau plus vite, si possible par vote orale 
ou enterale. La voie pa renters I e est a reserver 
aux echecs de la voie enterale carelle expose a 
des com p Ii c ation s i nfecti e u se s. L' a I i mentatio n 
enterale par sonde nasogastrique est aussi 
bien toleree et efficace que par jyjunostomie, 
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quel que soit le degre d’exfension des lesions 
(stades 2b, 3a et 3b) r mais la presence d'une 
sonde nasogastrique n’a aucun effet demontre 
de prevention des stenoses [5,15], Dans noire 
experience, Talimentation orale peut etre le 
plus souvent debutee 24 a 48 heures apres 
I'ingestion, lesphenomenes douloureux ayant 
alors disparu chez la plupart des enfants. 

Chirurgical 

En presence de lesions de necrose dif¬ 
fuse et circonfbrentielle (stade 3b) r une 
resection oesophagienne voire gastrique en 
urge nee est ne cess a ire pour e viler ('extension 
de la brulure aux organes de voisinage ou la 
perforation digestive, 

En cas de lesions de stade 2b ou 3a 
btendues, peut se discuter unegastrostomie 
(chirurgicale ou endoscopique par technique 
push) d'emblee pour permettre de nourrir 
I'enfant, de faire ie bilan et le traitement a 
distance do la stenose resophagienne. 

La coloplastie avec ou sans exerese de 
I 'cesophage cicatriciel est la technique la plus 
repandue pour rdtablir la continuite digestive, 
Elle s'adresse aux stenoses etendues et mul- 
tiples, habituellemont rdsistantes aux traite- 
ments endoscopiques, Elio est realises au 
moms 6 mois apres I’ingestion de caustique 
pour permettre une intervention en territoire 
parfaitement cicatrise. 

Prise en charge 
des complications 

Dans une etude realisee chez I’adulte, les 
complications les plus frequentes btaient les 
suivantes : stenose oesophagienne [24 %), 
pneumopathie d’inhalation (11 %), defa ilia nee 
respiratoire (8 %) et complications metabo- 
liques (6 %} 15.111. 

Complications piecoces 
{des le l er jour) 

Elies sont surtout res pi rate ires, avec ou 
sans surinfection, et necessitent une prise 
en charge speeffique, le plus souvent en rea- 
nimation. II peut s’y associer des complica¬ 
tions mdtaboliques (h£patiques et rdnales), 
bees a ia nature et au volume du caustique 
ingere. Dans f’etude de Cheng et at. realisee 
chez I’adulte, ces complications survenaient 
dans 6 % des cas f ia frequence etant pro- 
portionneile au stade de gravite des lesions 
digestives [5.13], Les hemorragies digestives 
representaient 5 % des complications et les 


perforations digestives 2 % r Ces complica¬ 
tions survenaient dans plus de la moitie des 
cas dans les stades 3b. 

Complications tardives 
{apres 3 semaines) 

Elies sont dominees par les stenoses 
cesophagiennes (fig. 5,9), II sagit surtout 
de stenoses longues, series, tortueuses et 
multiples, de traitement difficile. La technique 
repose sur la dilatation endoscopique au bal- 
lonnet ou a la bougie de Savary. Aucune etude 
chez Lenfant rVa demontre la superiority d'une 
technique de dilatation par rapport & I’autre. 
Pour pr^venir ou trailer des stenoses oeso- 
phagiennes recidivantes, certains auteurs 
utilisent (’application de mitomycine C ou 
llnjection de triamcinolone en sous-muqueux 
par quadrant au niveau de la stenose, apres 
dilatation. La mitomycine C a Ptd utilises pour 
trailer avec suce&s plus d'une cinquantaine 
d'enfants ayant des stenoses cesophagiennes 
caustiques, mais uniquement dans des 
etudes non controlees [5.16, 5,17], 

La date de la premiere dilatation reste 
debattue. La dilatation prbcoce (entre 3 et 
6 semaines) a de meilteurs resultats que la 
dilatation tardive (apres la 6 y semaine), avec 
moins de seances de dilatation (4,5 versus 
6 f 4) P moins de recidives de stenose (30 % ver¬ 
sus 72 %), moins de perforations par seance 



Figure 5.9. Aspect radialogEque d’une stenose 
de Ibesophage secondaire a I’ingestion de 
soude caustique. 
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(0,7 % versus 2.6 %) et moins de deeds (3,2 
versus 4,0 %) [5,18], Dans cette etude pedia- 
trique, les dilatations cesophagiennes etaient 
rbalisees par voie retrograde a I'aide de bou¬ 
gies passees par I'orifice de gastrostomie, 

Les protheses expansibles totalement 
couvertes et extirpables, metalliques ou en 
polytetrafluoroethylene, ont une efficacite 
initials dans 58 & 100 % des cas, qui dimi- 
nue au fil du temps (33 % a 1 an et 21 % a 
4 ans), Les prinapafes limitations de cette 
technique sont une proliferation tissulaire aux 
extremites de la prothese qui peut imposer 
le retrait de la prothese avant 6 sernaines 
(31 % des cas), une migration (25 % des cas) 
et une rdcidive a pres retrait dans 52 a 69 % 
des cas [5,19, 5,20], Les protheses en poly- 
tetrafluoroethylene, plus recentes, ont une 
efficacite proche de 80 % mais avec un taux 
de migration de 20 £ 50 % et une proliferation 
inflammatoire de 17 % aux extrdmitds [5.21 r 
5.22J. Ce type de prothese nest pas recom- 
mande dans cette indication [5,23], 

Surveillance a long terme 

Cette surveillance slmpose en raison du 
risque de devetopper un carcinome spider- 
moi'de estime a 1 000 fois superieur a celui 
de ia population general©. Son incidence varie 
de 2,3 a 6,2 %. II est situe le plus souvent 
dans le tiers moyen de Tcesophage [5,24]. 

Les societes scientifiques d'endoscopie 
et de gastroenterologie recommandent de 
debuter une surveillance endoscopique 15 
a 20 ans apres rexposition au caustique, puis 
de rdaliser un controle endoscopique tous les 
la 3 ans [5.24, 5.25]. Ces recommandations 
ne precisent pas le stade lesionnel initial 
Des colorations (acrde acetique, lugol) sont 
recommandees afin de depister les lesions 
neoplasiques a un stade pr£coce [5.25]. 


Conclusion 

La majorite des CE sont ingeres acclden- 
tellement et blimines spontanbment sans 
complication. Cependant, 10 a 20 % d'entre 
eux doivent btre extraits et 1% se com- 
pliquent. 

Les lesions caustiques de f’cesophage, 
parfois sevdres, surviennent chez le jeune 
enfant et sont favorisbes par un stockage inap- 
proprie de produits souvent deconditionnes. 

La prevention de ces accidents reste le 
meilleurtraitement: information des parents 


sur les dangers et les risques congestion de 
CE et de produits caustiques chez I'enfant, 
tout pariiculierement sur les piles boutons, 
les aimants et les CE pointus ou tranchants. 
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CHAPITRE 6 


Gastrites, duodenites, ulceres 
gastriques et duodenaux 

Patrick Bontems, Frederic Gottrand 


Points essentiels 


La gastrite est une entite histolo- 
gique correspondant a la presence 
de cellules inflammatoires mononu- 
cleees (lymphocytes) ou polynucleees 
(polynucleaires neutrophiles ou eosi- 
nophiles) dans Ea sous-muqueuse ou 
infiltrant les glandes, 

Les causes de gastrite sont nom~ 
b reuses, les plus frequentes sont I in¬ 
fection ^ Helicobacter pylori (H. pylori'), 
certains medicaments et le stress, 

^ Les gastrites sont le plus souvent 
asymptomatiques ou peu symptoma- 
tiques, mais elles peuvent inimer une 
symptomatologie ulcereuse; douleurs 
epigastriques rythmees par /alimenta¬ 
tion, nausees, vomissements, alteration 
de I'etat general avec inappetence et 
perte de poids, 

L’endoscopie digestive haute 
oriente le diagnostic quand elEe met en 
evidence un erytheme, un oedeme et/ 
ou un aspect nodulaire, Une endosco- 
pie normale n'ellmine pas le diagnostic 
de gastrite qui repose sur ['analyse his- 
tologique des biopsies antrales et fun- 
diques, a laquelle doit etre associec la 
mise en culture de biopsies gastriques. 

La recherche d’H. pylori n'est jus¬ 
tifies que chez les enfants presentant 
une symptomatology clinique neces- 
sitant la realisation d’une endoscopie 
digestive haute, La place des examens 
non invasifs (test respiratoire a 1‘uree 
marquee au carbone 13, recherche 

d'antigenes dans les selles) est limitee 

ooo 


au controle de {'eradication d r H. pylori 
apres traitement. La serologie n F a 
aucune place en pratique clinique. 

Le traitement de 1'infection a M pylori 
repose sur /association d'un inhibiteur 
de la pompe a protons (IPP) a deux 
antibiotiques (amoxicilline et metro¬ 
nidazole ou clarithromycine) pendant 
14 jours, ou sur un traitement sequen- 
tiel avec deux periodes de traitement 
successives : association amoxicilline 
et IPP pendant 5 jours, puis association 
metronidazole et clarithromycine avec 
un IPP pendant 5 jours, ^augmentation 
de la frequence des resistances aux 
antibiotiques justifie la realisation avant 
traitement d'une culture des biopsies et 
d J un antibiogramme en cas de culture 
positive, ^utilisation de Ea clarithromy¬ 
cine est contre-indiquee en /absence 
de test de sensibilite de la bacterie aux 
macrolides. 

Les duodenites sont caracteri- 
sees par la presence de neutrophiEes 
dans la lamina propria et les cryptes 
de /epithelium de surface, et par une 
augmentation du nombre de ceElules 
mononucleees. 

*+ Le traitement de I'ulcere gastrique 
et duodenal repose sur ies inhibiteurs 
de la pompe a proton pendant A a 
8 semaines. 


La parol de hestomac est const/tuee de 
quatre couches : la sere use, en contact avec la 
cavite abdominale , la muscuieuse, qui assure 
le peristaltisme /a sous-muqueuse, puis fa 
muqueuse, en contact avec le flux digestif, 
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qui assure la fonctson secretrice necessaire 
a ^acidification et a la digestion du content! 
gastrique. La muqueuse gastrique normafe est 
constitute de gtande s separees par un tissu 
conjonctif mince contenant de s fibroblastes 
et de rares lymphocytes. En repons e a des 
stimuli divers, endogenes ou exogenes (infec¬ 
tions, medicaments), des cellules du systeme 
immunitaire (poiynucieaires , fymphocytes T er 
B f macrophages) s ont recrutees et envahissent 
respace entre les glande s et P dans fes cas 
les plus sever es f les glandes elles-memes. 
On parle alors do gastrite, qui correspond a 
one entite de diagnostic bistologique , dont /es 
causes sent nombreuses (tab, 6.1} [6.1J. 

L'inflammation aigue ou chronique de 
la muqueuse gastrique peut provoquer des 
destructions ceiluiaires qui rompent la conti- 
nuite de la muqueuse, met tan t en contact fa 
sous-rrruqueuse, voice la musculeuse avec 
/e content gastrique. Selon leur taifie et leur 
profondeur [6.2], ces destructions ceiluiaires 
ont pour consequence des erosions ou des 
ulcerations gastriques qui sent visibles en 
endoscopie. 

L'inflammation chronique peut egaiement 
entratner une rarefaction des glandes (atrophie 
de la muqueuse gastrique) ou le remplacement 
de la muqueuse par un epithelium souvent de 
type intestinal (metapiasie). Le risque ri'atro- 
phie et de metapiasie est faible chez fenfant 
et ne devient significant que chez i'adutte, avec 
un risque carcinologique au long cours, 

Gastrites 

Physiopathologie 

Secretion gastrique acide 

Tous les nouveau-nes, y compris les pre^ 
matures des le terme de 24 semaines d’ame- 
norrhee, sont capables de maintenir un pH 
intra gastrique Infdrieur b 4 d£s le premier 
jour de vie. A 1'age de 6 mois, le d£bit acide 
maximal est proche de celui de I'adulte et 
a 3-4 ans la secretion gastrique acide est 
identique a celle de I'adulte, La stimulation 
de la secretion gastrique acide est sous la 
dependence de plusieurs voies T neuroendo¬ 
crine (acetylcholine, nerf vague), endocrine 
(gastrine, ghreline, orextne, pepsine) et para 
crine (histamine). La secretion gastrique 
acide est regulee par des hormones et des 
cytokines produites et secretees par les cel¬ 
lules enteroendocrines presentesci I’interieur 


Tableau 6.1 Mecanismes et etiologies 
des gastrites et des ulceres chez I’enfant 


Inconnu 

Gastrite/ulcere primaire 

Infectieux 

Helicobacter pylori 

Helicobacter heilmanii 
Cytomegalovirus 

Herpes simplex 

Influenza A 

Candida albicans 

Histoplasmose 

Mucormycose 

Anisakiase 

Hypersecretion 
gastrique acide 

Syndrome de Zollinger-Bison 
Hyperplasia des cellules G 
Mastocytose system ique 
Mucoviscidose 
Hyperparathyroidie 

Syndrome du gr£le court 
Insufftsance renale 

Stress 

Rean inflation, polytrau m at isme, 
n eurochi rurgie 

Insuffisance hepatique, 
cirrhose 

Granulomateuse 

Corps etranger 

Idiopathique 

SarcoTdose 

Histiooytose X 

Tubercuiose 

Maladie de Crohn 

immundogiquei/ 
allerg ie 

G ast rite allergi que/eosinophi les 
Reaction greffon contre hdte 
Purpura rhumatoide 

Maladie cocliaque 

Toxiques 

Aspirine 

Autres anti-inf lammatoires non 
steroidiens (ibuprofene) 

Acide valproique 
Dexam^thasone 

Chimiofherapie 

Alcool 

Chlorure de potassium 
Caustiques 

Agents 

physiques 

Gastrite biliouse 

Exercice physique intense 
Radiotherapie 


et hexterieur de Lestomac, de memo quo par 
des molecules exogPnes (type alcool) et des 
agents infectieux (com me Helicobacter pylori). 
Une secretion excessive d'acide peut etre 
responsable d'erosions ou d’ulcerations. Une 
secretion acide insuffisante peut interferer 


Mecanismes 


Etiologies 
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avec I'absorptiOn de certains nutriments 
(fer p zinc.-/) et medicaments (ex, ; aspirins 
et anti-inf lammatoires non steroid iens), et 
pr£disposer k dies infections enteriques, 
one pullulation bactdrienne et me me cer¬ 
tains cancers [6.3]. Gastrine, histamine, 
gastrin-releasing peptide, ghreline, orexine, 
et glucocorticoldes stimulant ta secretion 
aeide alors que la leptine et ie glucagon-tfke 
peptide 1 Hnhibent. L'ulcere gastrique est 
habitue! lement associP a une reduction de 
la secretion acide, qui est le plus souvent 
augmentee dans l'ulcere duodenal. Au cours 
de I’infaction a Helicobacter pylori (R pylori) t 
!a gastrite fundique et Latrophie gastrique 
(souvent uniquement chez radiiIte) s’accom- 
pagnent dune hypochlorhydrie et exposent k 
un risque accru de cancer de Lestomac, alors 
que la gastrite predominant dans lantre, plus 
frequents chez renfant et le jeune adulte, est 
associee a une hyperchlorbydrie et predis¬ 
pose k l'ulcere duodenal [6.4]. 

Defenses muqueuses 

La defense des muqueuses gastrique et 
duoddnale est un phdnom&ne dynamique 
qui implique fa secretion de bicarbonates 
et de mu tines* le flux sanguin muqueux et 
divers mecanismes moleeulaires, dont la 
reduction du stress oxydatif, I'inhibition de 
I’apoptose et des metalloprotginases ainsi 
que la modulation de J'effet induit par les 
recepteurs TolWWte, Les defenses naturelies 
de Lhote sont en permanence confrontees a 
des agents degression, dont plusieurs sont 
normalement presents dans la lumiere diges¬ 
tive pour assurer des fonctions de digestion : 
acide, pepsines, acides biliaires. D’autres 
facteurs exogenes induisent des lesions de 
la muqueusecomme les caustiques, LalcooL 
le tabac et les anti-inflammatoires non steroi- 
diens (AIMS). C'est ie desequilibre entre ies 
agents vecteurs degression et les defenses 
muqueuses qui est responsable des lesions 
gastroduodenales [6.5], 

Etiologie 

Helicobacter pylori 

R pylori est une bacterie gram negatif 
qui colonise la couche de mucus en surface 
de fa muqueuse de Lestomac, H. pylori n’est 
pas seuiement cytotoxique et sa pathogenic 
implique aussi la reponse immune locale ou 
interviennent des cellules nai'ves comma les 
poiynucieaires et des cellules specifiques 


comma des cellules productrices d'anti- 
corps et des lymphocytes T secretant des 
cytokines pro-inf lammatoires de type Thl, 
Thl7 et des cellules regula trices. Le meca- 
nisme de transmission d'K pylori n’est pas 
COnnu avec precision, mais cette bacterie se 
transmet exefusivement entre humains, sou- 
vent entre personnes proches. H r pylori est 
acquis le plus souvent durant Lenfance, un 
environnement socioeconomique defavorise 
ef la prom iscuitd etant des facteurs de risque 
d'acquisition bien documentes. Si ['infection 
n'est pas traitee, elle persiste toute Ja vie. Le 
passage a la chronicite de ['infection et de 
I’inflammation de la muqueuse gastrique qui y 
est associee provoque I’apparition k un degrd 
variable d'une atrophie gastrique apr£s plu¬ 
sieurs decencies ainsi que d’une metapJasie 
intestine le ou d’une dysplasie. Ces lesions 
histologiques peuventevoluer vers une lesion 
cancereuse, La progression du stade de gas¬ 
trite k celul de cancer semble influence© par 
des facteurs de virulence des soucfies mais 
egalement par des facteurs immunologiques 
lies a I'hote [6.6], La prevention de Ladeno- 
carcinome gastrique distal de type intestinal 
repose sur I'eradication dans t'enfance de 
rinfection k H. pylori en cas d’antecedent 
familial de cancer gastrique. L'Inflammation 
chronique de I’estomac peut egalement favo 
riser ['apparition d'un lymphome gastrique du 
MALT (mucosa-associated lymphoid tissue ). It 
s'agit d’une proliferation lympbomateuse de 
type monoclonal. Dans les formes de bas 
grade histologique, ce type de lymphome peut 
etre gueri par I’eradication de R pylori [6.6]. 

Diagnostic 

L' infection a H. pylori peut etre mise en 
evidence par des methodes invasives, neces- 
sitant une endoscopie et des biopsies gas- 
triques, ou non invasives. II est ndeessaire 
d’avoir au moins deux tests concordants (ex. : 
examen anatomopathologique + test rapide 
a I’uree et/cu culture) pour conf irmer ou infir- 
mer une infection. 

L'endoscopie digestive peut etre rnacros- 
copiquement normaie, mettre en Evidence 
un aspect £vocateur de gastrite et/ou des 
lesions ulcerees, La presence de nodules 
dans Lantre est quasi pathognomonique de 
rinfection a R pylori (fig. 6.1). La mise en 
evidence d’H. pylori par analyse histologique 
des biopsies gastriques est facilitee par 
des colorations speciafes comme le Giemsa 
ou des techniques immunohistochimiques 
utilisant des anticorps diriges centre des 
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Figure 6,1 Aspect nodulaire de I’antretypique 
d'une infection a Helicobacterpyfori. 


antigenes de surface de la bactdrie, Cette 
methode diagnostique reste la plus couram- 
rment utilis^e et permet conjointement la 
graduation de la gastrite (classification de 
Sydney [6,7]), La sensibiiite diagnostique 
augmentart avec le nombre de biopsies, il 
est conseille de prelever au moms deux biop¬ 
sies dans I'antre et deux dans le fundus pour 
!’analyse histologique. 

Le test rapide a lurease est base sur 
[’activity ureasique produite parH, pylori. Pour 
realiser le test une biopsie gastrique est pla- 
ceedans un milieu nontenant de I'uree. Uaug- 
mentation de pH consecutive a la production 
d'ammoniaque lide a ('activity de lurease est 
mise en evidence par le virage colorimetrique 
d’un indicateur de pH, Les avantages de ce 
test sont sa simplicity son faible cout et sa 
facilite de realisation. Toutefois, sa sensibi¬ 
lity est faible par rapport £ Lhistologie et a 
la culture, et II necessite 3a realisation d’une 
biopsie supplementarre. 

La culture d'H. pylori est difficile car ce 
germe est fragile, mais elle est facilitee par 

I "utilisation d’un milieu de transport en sa lie 
d'endoscopie. Compte tenu de la distribution 
inegalede la bacterie au niveau de Testomac, 

I I est recommande de prelever plusieurs biop¬ 
sies (au moins une dans i’antre et une dans le 
fundus) pour la culture, en plus des biopsies 
a visee histologique. Si la durbe de trans¬ 
port jusqu'au laboratoire de microbioiogle 


depasse 4 heures, les biopsies doivent etre 
conservees refrigerees pendant au maximum 
24 heures, Au-del£ T 11 est preferable de les 
congefer & - 70 D C ou dans de l azote liquide. 
La culture permet d’etudier la sensibiiite 
des souches aux antibiotiques, d'adapter 
I'antibiotherapie et d’ameliorer ainsi le taux 
d’eradication. 

Des techniques de biologie molbculaire 
peuvent rempiacer la culture si un centre ne 
dispose pas des competences techniques 
et/ou ne peut pas envoyer les preievements 
congeles dans un laboratoire de microbiolo- 
gie competent. Par rapport a la culture, les 
princlpaux avantages de ces techniques sont 
J’absence de contraintes quant aux conditions 
pre-analytiques. En effet, il n'est pas indis¬ 
pensable que les bactenes soient viables. 
Des techniques moleculaires de type poly¬ 
merase chain reaction (PGR) standard ont 
inltialement ete proposes. Ces techniques 
ont une sensibility comparable a celle de la 
culture, sont plus rapides et permettent un 
typage molecule ire. Les limites de la PCR 
standard pour le diagnostic de [’infection a 
H, pylori sont les risquesde contamination et 
I'absence de standardisation. Actuellement, 
les techniques de PCR en temps reel sont les 
plus utilisees. Elies permettent la detection 
et la quantification rapide d’R pylori grace 
a I'adjonction d’une sonde, et egalement la 
detection des mutations a Porigine de la resis¬ 
tance a certains antibiotiques et des infec¬ 
tions par plusieurs souches avec des profiIs 
de sensibiiite aux antibiotiques differents. 

La serologie est la technique non invasive 
la plus ancienne, C’est une methode simple et 
tres accessible qui consists en la recherche 
des anticorps anti-H. pylori (!gG) dans le sang. 
La persistance, parfois prolongee plus de 
6 mois, des anticorps diriges centre H. py/or/ P 
ne permet pas de disttnguer une infection 
encore active d’une infection guerie, De plus, 
la sensibiiite est faible chez les enfants de 
moins de 4 ans, En pratique Clinique et en 
recherche, la serologie a peu d'interet, sauf 
pour les enquetes epidemiologiques, 

Le test respiratoire a furee marquee 
consiste a fa ire absorber au patient de I’uree 
marquee au 13 C, puis a doser cet isotope 
stable dans le C0 2 expire. Si le patient est 
infects, I’uree est metabolisee par lurease 
d’H. pylori et (’augmentation du 13 C0 2 expire 
est detectee par un spectromdtre de masse. 
Ce test, incontestabiement tres sensible 
(98 %), mais onereux, presente I’avantage de 
rechercher la presence de la bacterie dans 
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la totalite de Testomac. II est recommande 
pour le control© d’eradication au moins 
4 semalres apres f'arret d’un traitement. 

La recherche d'antigene d’H. pylori dans 
les selles est une alternative au test respira- 
toire pour le suivi des patients apres traite¬ 
ment d'eradication, sous reserve de n’utiliser 
que les tests avec anticorps monoclonaux 
qui ont une bonne sensibility. La recherche 
d'antigene specif ique de H. pylori s’effectue 
sur selles fratches ou congelees. 

La recherche d’une Infection a H. pylori ne 
se justifie que chez un enfant presentant des 
symptomes d r alerte justifiant la realisation 
d'une emdoscopie digestive haute 6.2). 
La demarche est de rechercher une cause 
cesogastrique ou duodenale a ces symp- 
tomes (oesophagi!©, ulcere.,,) par I’endosco- 
pie, et dans le mime temps d’en rechercher le 
diagnostic btiologique (biopsies digestives). 
II n'y a done pas de place pour les tests non 
invasifs pour le diagnostic d'une infection a 
H. pylori [6.8], II rrexiste pas de preuves pour 
soutenir une relation causale entre I'infection 
a H, pylori et des symptomes digestifs chez 
J'enfant en (’absence d'ulc£re (ou d'un pur¬ 
pura thrombocytopdnique idiopathique). Par 
consequent, les douleurs abdominales fonc- 
tionnelles ne necessitent pas d’investigation 
a la recherche d’H* pylori. 

Tableau 6.2 Signes d alerte en faveur 
d’une gastrlte ou d'un ulcere, 

* Douleur local isee exclusivement dans la region 
epigastrique 

* Douleur responsabte de reveil de renfant 

* Dysphagie 

* Vomissements persistants 

* Hemorragie digestive 

* Perte de poids involontaire 

* Antecedent familial de rnaiadie ulcyreuse 


Traitement 

Un traitement d’eradication de I'infection 
a H. pylori est indique chez les enfants qui 
presented! une maladie ulcereuse de I’esto- 
mac ou du duodenum, chez eeux qui ont un 
parent du premier degretraite pour un cancer 
gastrique et chez ceux qui presentent une 
anemle ferriprive refractaire ou un purpura 
thrombytopenique idiopathique chronique. 

Lobjeotif du traitement est d’obtenir au 
moins 90 % d’eradication des la premiere 
tentative, Un taux d’eradication eleve per- 
rnet en effet d’bviter le ddveloppement de fa 


resistance aux antlbiotiques, la propagation 
de souches resistantes dc H, pylori dans 
la population et la reduction du nombre de 
retraite merits et de controls de Iteradica- 
tion. Le traitement de r£f£rence depuis la fin 
des annees 1990 est I'association de deux 
antibiotiques (amoxicilline associee soil a 
la clarithromycin©, soit au metronidazole) et 
d’un inhibiteur de la pompe a protons (1 mg/ 
kg/j, au maximum 40 mg) pendant 7 jours. 
Cette tritherapie est administree en deux 
prises par jour. En raison d'une efficacite 
reduite a moins de 75 % dans certaines 
etudes recentes, la duree de traitement a 
ete prolongee a 14 jours dans le consensus 
international a paraltre, et d’autres sche¬ 
mas ont dte proposes comme le traitement 
sequentie! qui consiste en deux periodes de 
traitement successives de 5 jours : amoxicil¬ 
lins et inhibiteur de la pompe a protons en 
deux prises par jour, puis association metro¬ 
nidazole etclarithromycine, avec de nouveau 
un Inhibiteur de la pompe & protons (tab. 6,3) 
[6.9]. Une quadritherapie vendue en France 
sous le nom de Pylera® associant du sous- 
citrate de bismuth, du metronidazole et de la 
tetracycline avec un inhibiteur de la pompe 
a protons, donnee pendant 10 jours, a ega- 
lement montre une efficacite superieure d 
une trithdrapie ciassique chez I'adulte [6.10]. 
Compte tenu qu'il contient de la tetracycline, 
une dose de bismuth nettement plus elevee 
que les doses utilisees dans les publications 


Tableau 6.3. Dosage standard des 
medicaments pour [eradication de 
H. pylori. 



Poids 

Matin 

Soir 

Inhibiteur 

15-24 kg 

10 mg 

10 mg 

de la pompe 

25-34 kg 

20 mg 

10 mg 

a proton 

35-49 kg 

20 mg 

20 mg 


> 50 kg 

40 mg 

20 mg 

Amoxicilline 

15-24 kg 

500 mg 

500 mg 


25-34 kg 

750 mg 

750 mg 


35-49 kg 

1.000 mg 

1.000 mg 


> 50 kg 

1.500 nryg 

1.500 mg 

Metronidazole 

15-24 kg 

250 mg 

250 mg 


25-34 kg 

500 mg 

250 mg 


35-49 kg 

500 mg 

500 mg 


> 50 kg 

750 mg 

750 mg 

Clarithromycin e 

15-24 kg 

250 mg 

250 mg 


25-34 kg 

500 mg 

250 mg 


35-49 kg 

500 mg 

500 mg 


>50 kg 

500 mg 

500 mg 
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pediatriques, et en I'absence d’etude chez 
I’enfant, Pylera w, est contre-indique en France 
chez les enfants de meins de 12 ans et est 
fortement d^conseilld chez I’adolescent age 
de 12 a IS ans. Les etudes comparant les 
differentes options thyrapeutiques dans la 
population pediatrique restent limitees. Quel 
que soit le schema therapeutique t (’augmen¬ 
tation du taux de resistance & la clarithromy- 
cine et aux quinolones et la persistence de 
taux yievds de resistance au metronidazole 
justiflent d’adapter le traitement a I'antibio- 
gramme [6.8], 

Pronostic 

L'inflammation gastrique di spa rail progres- 
sivement dans tes mors qui suivent I'eradica- 
tion de la bacteria. L'aspect nodulaire de la 
muqueuse peut persister pendant plus d’une 
annee, La reinfection est actuellement consi- 
d£r£e com me peu frequente {moins de 1 %), 
mais des dtudes r^centes suggerent une fre- 
quence plus dlevee, 

Autres gastrites infectieuses 
Autres batteries 

Helicobacter heilmannii a, com me H* pylori, 
un aspect splrale, mais ii est plus long et 
n est pas cultivable. La transmission de cet 
Helicobacter fait intervene un reservoir animal 
(chien, chat), contrairement a H, pylon qui ne 
colonise que I'etre humain. L'infection a Heli¬ 
cobacter heilmannii est respon sable d’une 
symptomatologie proche de cede de Hnfec- 
tion h H. pylori [6.11], et son traitement est 
identique^celui de ('infection i H. pylori , mais 
les tests non invasifs ne peu vent pas etre 
utilises pour verifier I’eradication, 

Les gastrites Mes £ une infection par 
Mycobacterium (surtout M. tuberculosis) ne 
sont pas rares dans les pays en voie de deve- 
foppement Dans les pays industrialises, II 
faut rechercher les mycobacteries atypiques 
chez les patients immunodeprim6s, Le dia¬ 
gnostic repose sur la mise en evidence de 
granulomesi I'histologie et de mycobacteries 
par une coloration specifique a 1'auramine 
ou de Ziehl-Neelsen* PCR et cultures sont 
souvent plus sensibles que I’histologie. 

Virus 

Le cytomegalovirus (CMV) est a I'origine 
de gastrites hypertrophiques exsudatives 
qui surviennent prancipaiement, mais pas 
uniquement, chez I’enfant immunodeprime. 


L'atteinte gastrique est le plus souvent asso- 
ciee a une atteinte hepatique, colique et/ou 
respiratoire. L’endoscople rneten evidence de 
gros pits gastriques, predominant au niveau 
du fundus et du corps gastrique, Le diagnostic 
est evoque par Ea presence d'inclusions dans 
le noyau et le cytoplasme des cellules epi- 
theliales, en plus d’un infiltrat inflammatoire 
non specifique et de cellules geantes multi- 
nucleees. Llmmunohlstochimie, la PCR ou la 
culture virale sont necessaires pour confirmer 
le diagnostic. Si Involution est generalement 
favorable, surtout chez i'enfant immunocom¬ 
petent, ii existe des formes hemorragiques 
graves profongees pouvant mettre en jeu le 
pronostic vital. Un traitement antiviral, malgre 
les risques de toxicity m^dullaire ou r^nale, 
est fndiqufi chez les patients immunodepri- 
mes (ganciclovir 5 mg/kg/12 h ou foscar- 
net 90 mg/kg/12 h) pendant au minimum 
14 jours 16.12], 

Champignons 

Des Candida peuventetre retrouves dans 
i'estomac, en particularity au sein d'ulcere ou 
d'ulcerations, ou dans leur voisinage. Le plus 
souvent, la guerisonde Tulcere grace a la sup¬ 
pression de I’acide induite par le traitement 
antisecretoire suffit a trailer la colonisation 
par Candida. II esttoutefois possible que cer¬ 
tains ufc^res resistant au traitement par IPP 
puis sent bynyficier d'un traitement antifon- 
gique. L'histoplasmose et Taspergillose sont 
des causes rares mais tres severes puisque 
la presence de lesions digestives signe une 
forme disseminee. 

Parasites 

L'infection par Giardia lamblia peut 
atteindre I’estomac, surtout en cas de dimi¬ 
nution de la secretion acide secondaire a une 
atrophie gastrique ou (pEus frequemment chez 
I'enfant) induite par un traitement antisecre¬ 
toire. II existe toujours une atteinte intesti- 
nale associye. Le parasite peut etre retrouve 
au microscope a la surface de [a muqueuse 
gastrique ou sur un frottis de la muqueuse 
etaEe sur une lame. Un examen parasitolo- 
gique des selles classlque avec culture de 
Giardia est le plus souvent suffisant pour 
affirmer le diagnostic. Le traitement repose 
sur ('utilisation d T un derive imidazole comme 
le metronidazole (20 mg/kg/j en deux prises) 
pendant 10 jours, mais la recidive est fre- 
quente en cas de reservoir familial (ou dans 
une communauty d’enfants). 
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La muqueuse gastrique peut egalement 
etre le siege d'une infection par Strongyloides 
stercoratis, Anisakiaris (Japon et Pays-Bas), 
Schistosoma mansoni ou Cryptosporidium. 

Gastrites par reflux 
duodenogastrique 

Le reflux duodenogastrique (RDG) est un 
reflux non acide qui correspond au passage 
retrograde du contenu duodenal (secretions 
de la muqueuse duodenale, bilirubine i seis 
biliaires et enzymes pancreatiques) a travers 
le pylore. Ce reflux est physiologique quand it 
est transitoire, notammenten pbriode post- 
prandiaie eten position couchee. II peut#tre 
plus important, en quantity et/ou en duree, 
et devenir pathologique. II est responsable 
d'unegastrite reactionnelle particular© dont 
les principals caracteristiques sont I'hyper- 
plasie des cryptes, labsence d augmentation 
de cellules mflammatoires dans la sous- 
muqueuse, et la presence d'un cedeme et 
de fibres musculaires dans (a lamina propria . 

En dehors des criteres histologiques tres 
suggestifs r le diagnostic repose sur une bili- 
metrie basee sur la mesure de la billrubine 
dans Testomac en continu par colorimdtrie 
(technique reserves a quelques rares centres 
specialises), D’autres techniques reposent 
surl f impedancemetrie f la scintigraphie hepa- 
tobiliaire ou la mesure des sels biliaires au 
tubage gastrique qui sont egalement tres peu 
utilisees en pratique Clinique [6.13]. Le trai- 
tement, a ctu el lenient mal codifie surtout en 
pediatrie, repose sur les chelateurs des sels 
biliaires (sucralfate), voire les IPP. 

Gastrite de stress 

Le stress severe s accompagne frequem- 
ment de lesions de gastrite aigue, avec des 
Erosions voire des ulcerations gastroduode- 
nales pouvant etre S l origine de douleurs 
abdominales et/ou d'hematemeses. La gas¬ 
trite de stress survient notamment chez les 
brules graves, les poly traumatises, a pres une 
intervention chirurgicale majeure ou un choc 
avec bas debit circulatoire. Eire est le plus 
souvent asymptomatique. L'etiologie est pro- 
bablement multifactorielle, faisant fntervenfr 
des modifications hemodynamiques et hor¬ 
mone les {steroides, catecholamines...). La 
prevalence et surtout la sdverite (en Labsence 
de coagulopathie associ£e) de ces lesions 
ont nettement diminue depuis qu'une prophy- 
laxie par antisecretoires est admmistree aces 
patients, Le dehat reste ouvert au sujet de 


cette prophytaxie qui pourraitfavoriser I’appa- 
rition de complications infectieuses, en parti- 
culier respiratoires, liees a la suppression de 
la secretion gastrique acide [6,14]. 

Gastrites chimiques 
(medicaments et toxlques) 

Corticosteroides 

Le role des cortico'ides dans la determi¬ 
nation de lesions gastroduode nales reste 
debattu car les meta-analyses ne montrent 
pas (^augmentation du risque de gastrite 
ou d ulcere hemorragique chez les patients 
adultes traitds par corticoi'des en ambula- 
toire, alors qu’i! existe une augmentation du 
risque de 40 % de presenter une hemorragie 
digestive ou une perforation digestive chez 
les patients hospitalises [6.15]. 11 n f y a pas 
de donnees chez Lenfant. 

Anti-in/lcimniatoires non steroVdiens 

Les AIMS tels que i’aspirirte, la phenyl¬ 
butazone, Tindometacine, le naproxene et 
I’ibuprofane sont responsables de gastrites 
et d’ulcdrations de la muqueuse gastrique, 
liees a une inhibition de la synthese des 
prostagl an dines. 

L'ihuprofene estdevenu la premiere cause 
de gastrite medicamenteuse chez I'enfant 
compte tenu de sa frequence de prescrip¬ 
tion ; Lutilisation de ce medicament doit etre 
limitee le plus possible [6.16]. 

Caustiques 

L'mgestion d’un agent caustique (alcalin 
ou surtout acide) peut entrafner, en plus de 
lesions cesophagiennes, des lesions gas- 
triques, a I’aplomb du cardia, le plus souvent 
necrotiques, devolution fibreuse et steno- 
sante (voir chapitre 5). 

Autres agents exogenes 

De nombreux medicaments peuvent en- 
traTner ['apparition d'une gastrite de sdvdritd 
variable : tablettes de chlorure de potas¬ 
sium, sulfate de fer. polystyrene sulfonate 
de sodium (Kayexalate 1 *), colchicine, acetyl¬ 
cysteine et acide valproique. L’alcool et les 
narcotiquescomme la cocaine sont a envisa- 
ger chez les adolescents. Les radiations sont 
Egalement une cause reconnue de gastrite. 

Gastrite neonatale 

La gastrite ndonatale, souvent associ£e 
a des lesions d’oesophagite et/ou de duode- 
nite (cesogastroduodenite), est probablement 
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frequente, mais elle n’est objectivee que 
lorsqu’elie entraine une hemorragie digestive 
{voir chapitre 15). Le stress de la natssance 
est considers comme fe principal facteur favo- 
risant. Le retard d 'alimentation et I’absence 
d'ailaitement maternel pourraient jouer un 
role. Malgre des lesions endoscopiques ini¬ 
tiates parfois severes t la gastrite neonatale 
se caracterise par une evolution rapidement 
favorable. 

Hypertension portale 

Une gastropathie (dilatation des vais- 
seaux sans inflammation) est frequente en 
cas d'hypertension portale aiors qu’une gas- 
trite, avec parfois des erosions t est associee 
a la cirrhose hepatique, Lendoscopie met 
en evidence un aspect en rmosaique avec ou 
sans «taches rouges » r pouvant etre respon- 
sables de saignemenL 

Purpura rhumatoYde 

Le purpura rhumatoide est une vascula- 
rite qui peut toucher n'importe quelle partie 
du tube digestif {voir chapttre 12). II sur vie nt 
surtout chez le jeune enfant et peut entraT- 
ner des lesions gastriques sous la forme 
d'ecchymoses ou dulctrations localisees. 
Les lesions sont le plus souvent limitees a la 
sous-muqueuse r maison peut exceptionn el le¬ 
nient observer des necroses fibrinoides, voire 
des perforations. II fautevoquer le diagnostic 
de purpura rhumatoide devant une duodenite 
d'apparence iso-tee, les signes cutants ou 
articulaires pouvant etre absents ou retardes. 

Maladie de Crohn 

Le s at te i ntes oe s oga strod u ode na I es s o nt 
frequentes {20 a 70 %) dans la maladie do 
Crohn chez I'enfant (vojr chaprtre 13}. La 
recherche systdmatique d’une atteinte du 
tube digestif haut par endoscopie et biop¬ 
sies est indispensable lors du bilan initial. 
La presence de granu tomes epit hello ides a 
I'histologie permet de confirmer le diagnos¬ 
tic mais la plupart des gastrites associees a 
une maladie de Crohn (ou a une rectocolite 
hdmorragique) ne sont pas specifiques. Un 
traitement par IPP n'est justifie qu'en cas 
d'erosions ou d'ulcerations. 

Gastrite a eosinophiles 

La gastrite a eosinophiles se manifeste 
par des vomissements ou une hemorragie 
digestive [voir chapitre 3), Une atteinte du 


grele avec diarrhea et enteropathie exsudative 
et/ou une atteinte de I'cesophage sonttres 
frequemment associees, ainsi qu’une hype- 
rtosinophilie sanguine [6.17], Les tesions 
endoscopiques s'observent dans lestomac 
et le duodenum : erosions superficielles mul¬ 
tiples ou hemorragles en nappe, A 1'histo- 
logic, une predominance deosinophites est 
retrouvee dans Hnfiltrat inflammatolre. avec 
une densite depassant souvent 20/champ. 
En cas d'allergie alimentaire, Involution est 
rapidement favorable des I'exclusion des ail¬ 
ments incrimines. Dans de nombreux cas, 
aucune allergie alimentaire n’est identifies, 
Le mecanisme physiopathologique fait aiors 
sans doute intervenir un trouble de la regula¬ 
tion immunitaire. de nature autodmmunitaire 
[6.18]. 

Maladie de Menetrier 

II s r agit d'une gastrite caractdrisde par une 
hypertrophie des plis muqueux de I'estomac 
ne disparaissant pas par I'insufflation durant 
I'endoscopie. Son diagnostic repose sur la 
mise en evidence de glandes tres dilatees, 
d'une inflammation polymorphs et d'un elar- 
gissement des jonctions intercellufaires, Le 
tableau clinique se caracterise par des vomis¬ 
sements et une hypoalbuminemie marquee. 
La cause estvirale et te cytomegalovirus est 
J'agcnt le plus souvent implique [6,19]. 

Gastrite auto-immune 

La gastrite auto-immune est rare chez 
I'adulte et except ionnelle chez I’enfant, Elle 
peut etre Isolde ou s'integrer dans Ee cadre 
d'une maladie auto-immune touchant d’autres 
organes (glomerulonephrite, diabete, 1PEX...), 
et a tendance a evoluer plutot favorablement 
par rapport aux autres localisations de la mala¬ 
die auto-immune. La gastrite auto-immune 
peut neanmoins conststuer Tune des localisa¬ 
tions persistantes et exposer a des risques 
de ddgdndrescence du fait de I'apparition de 
metaplasia intest inale. Elle peut se manifester 
par une anemie ferriprive refractaire [6.20]. 

Le diagnostic repose sur Inspect endosoo- 
pique (muqueuse pale, sembiant atrophique 
avec attenuation ou disparition du plisse- 
ment) mais surtout sur I'analyse histologique. 
II exists en microscopic optique une infiltra¬ 
tion mononucleee dense de la lamina propria 
constitute essentieilement de lymphocytes, 
des destructions, voire une disparition des 
glandes au niveau du corps de I’estomac et 
une pseudohypertrophie rdactionnelle des 
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cellules parietales, Celle-ci respecte le plus 
souvent I'antre et s'accompagne alors d’une 
hypergastrinemie. Le diagnostic est confirms 
par la presence d'anticorps diriges contre les 
cellules parietales gastriques et le facteur 
intrinseque, qui s’accompagne d'une hypo ou 
achlorhydric et d'une hypovEtaminose B12. 

Gastrite collagene 

La gastrite collagene se caracterise par 
une gastrite superficielle, associee a une 
fibrose caracterisee par des depots de col¬ 
lagene dans la region sous-epitheiiaie de fa 
lamina propria, tout en epargnant sa partie 
profonde [6,21]. Son etiologie reste inconnue 
et son evolution chronique est indolente cbez 
lenfant. Les cas pddiatriques sontexception- 
nels et se rdvdlent par une dyspepsia et une 
anemie ferriprive. 

Gastrite lymphocytaire 
ou varioliforme 

La gastrite lymphocytaire est caracterp 
see par on infiltrat intra epithelial important 
constitue d'une majorite de lymphocytes. La 
moElid des cas sent associds & une maladie 
cceliaque non traitee et s’amdliorent apres 
instauration du regime sans gluten (voir cha- 
pitre 10), D'autres cas sont associes a une 
infection a H, pylori, ou d emeu rent inexpfi- 
ques. La symptomatology associe dyspep¬ 
sia, diarrhde, deficit martial, voire andmie 
[ 6 . 22 ]. 

Gastrite granulomateuse 

la gastrite granulomateuse, caracterisee 
par la presence d’un infiltrat muqueux ou 
sous-muqueux par des granulomes, est peu 
frequents, Dans la moitie des cas environ, 
la cause en est la maladie de Crohn (vorr 
supra ), Les autres causes sont la sarcoidose, 
un corps etranger (materiel de suture par 
example), une infection (MycoPacrer/um, His- 
toplasma P Schistosoma, syphilis, H. pylori..,), 
une vascularite (matadEe de Churg Strauss), 
ou une tumeur. Les formes idiopathiques 
represented 25 % des cas. 

Syndrome de Zollinger-EIlison 
et hyperplasie des cellules G 

Les etats d’hyperseeretion acide comme 
le syndrome de Zollinger Ellison et I'hyperpla- 
sie des cellules G sont rares chez Lenfant. Ces 
diagnostics doivent etre suspectes en cas de 


lesions severes, de sieges multiples (asso¬ 
ciation de gastrite et d'ulceres gastriques et 
duodenaux) et recurrentes et/ou en cas de 
resistance an traitement par les IPP, Dans Ee 
syndrome de Zollinger-EIlison, ia gastrinemie 
de base ou apres stimulation par la penta- 
gastrine est tres eEevee (> 1 000 ng/L), Les 
autres marqueurs bioiogiques sont des taux 
plasmatiques eleves en chromatogramne A ; 
le dosage de la calcemie, de la parathormone 
etde la prolactine est ndcessaire pour recher- 
cher d'autres tumeurs entrant dans le cadre 
des neoplasias multiples de type 1. L'ima- 
geriefechographie. tomodensitomethe, reso¬ 
nance magnetique nucleaire, scintlgraphie a 
Loctreotide, dchoendoscopie, arteriographie 
avec test sdlectif ci la secrdtine) est rdaEi- 
see a la recherche de la tumeur primitive ou 
de metastases. Cependant, plus de 50 % 
des gastrinomes ne sont pas visualises en 
preoperatoire, Leur localisation est le plus 
souvent panerdatique, mais aussi gastrique 
ou duoddnale. Des doses trds elevdes d’IPP 
(60 a SO mg/j t voire plus) sont necessaires 
pour controler la secretion gastrique acide 
et les symptomes en preoperatoire, V hyper¬ 
plasie des cellules antrafes G est egalement 
caracterisee par une hyperchlorhydrie et une 
bypergastrindmie post-prandrale mais par une 
absence de reponse a la stimulation par la 
secrdtine, Elle est traitee par antrectomie 
ou traitement an long cours par des IPP a 
forte dose [6,23], D'autres situations pathoio- 
giques s’accompagnent d'une hypersecretion 
gastrique acide tels la mastocytose systd- 
mique, le grele court, rhyperparathyroidie, 
Linsuffisance renale et la mucoviscidose 
(tab, 6.1), 

Gastrite idiopathique 

Alors qu'on pensait avoir trouve la cause 
de la piupart des gastrites chroniques en 
mettant en evidence le role pathogenique 
d‘H. pylori dans les annees 1980, certaines 
etudes rdcentes montrent qu'ii reste un cer¬ 
tain nombre de gastrites sans ettologie idem 
tifiee, En general, ce sont des gastrites peu 
severes mais dont on ignore revolution et le 
pronostic [6.24]. Mais pres de 200 espdces 
bactdriennes diffdrentes, formant le micro- 
biote gastrique, ont dtd Identifies ces der- 
nieres annees au niveau de prel eve merits de 
Lestomac. Un agent exogene ou endogene, 
mais egalement une dysbiose, pourraient 
done etre evoques comme agent causal de 
ces gastrites idiopathEques. 
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Duodenites 

La presence d'un infiltrat par des cellules 
inflammatoires mononuciyyes est normale 
dans la muqueuse duodenale. Les duode¬ 
nites sont caracterisees par la presence de 
neutrophiles dans la lamina propria et les 
cryptes de ('epithelium de surface ainsi que 
par une augmentation du nombre de cellules 
imononucldees. Elies sont class^es de iyg£re 
a severe en fonction du nombre de neutro 
philes presents. Les duodenites et la metapla¬ 
sia gastrique du duodenum sont des facteurs 
incrimmes dans la pathogen^se des ulceres 
tftiodenaux. A I’endoscopie, les signes dia- 
gnostiques comprennent ced^rne, dryth^me, 
aspect nodulaire et friability de la muqueuse. 

Erosions et ulcerations 
gastriques et duodenales 

Une erosion est d^finie comme dtant une 
petite solution de continuity superficielle qui 
ne pen etre pas au-dela de la muscuiaris muco¬ 
sae et dont la taille ne depasse pas 3 mm de 
diametre, Une ulceration est definie comme 
une solution de continuity de la muqueuse 
avec un cratere et souvent un bord infiam- 
matoire, mettant £ nu la sous-muqueuse et 
yventu el le merit les couches musculaares. Les 
ulceres gastroduodenaux sont rares chez Fen- 
fant car les lesions provoquees par H. pylori 
ne se produisent que des deeennies apres 
I'acquisition de Finfection, et I’usage chro- 
nique de medicaments gastrotoxiques est peu 
frequent, Au Etats-Unis, ['incidence annuelle 
des ulceres gastroduodenaux chez ('enfant 
est estimee a 2,5 cas/100 000 enfants, 10 
a 20 % d’entre eux presentanf un saignement 
digestif [6.25). D'autres dtudes epidemiolo- 
giques r^centes ont montrd que ces affec¬ 
tions ne sont pas exceptionnelles (prevalence 
entre 5 et 10 % des enfants adresses pour 
endoscopic digestive haute), tant en Europe 
que dans le rest© du monde, La frequence 
des ulceres augmente avec rage : ils sont 
plus frequents dans la deuxi^me decennie 
et chez les adultes. Les causes d'erosions 
et d'ulceres dans I'estomac sont les merries 
que celles des gastrites decrites ci-dessus 
car elles ne sont que des manifestations 
differenies d'une meme maladie peptique. 
En effet, les gastrites et les duoddnites 


contribuent a la pathogenese des erosions et 
des ulceres, en raison de ('exposition accrue 
des cellules ypitheliales a Facide chlorhy- 
drique due a la diminution de la protection de 
la muqueuse gastroduodenaleconsecutive a 
Unflammation, Toutefois, dans pres dun cas 
sur deux, aucun facteur etiologique ne peut 
etre identifie actuallement dans les pays a 
fa i dle prevalence d'H. pylori [6.26], 

Diagnostic 

Les douleurs abdominales, iocalisees 
dans la region epigastrique constituent le 
symptome le plus frequent de la maladie 
ulcyreuse gastroduodenale {tab. 6.2). La 
douleur peut entrainer des reveils nocturnes 
et etre aocompagnee de vomissements, de 
troubles de Fappetit et de perte de poids, 
Parfois, la douleur n'est pas presente et les 
lesions sont decouvertes dans le cadre de 
I'enquete etiologique d'une anemia severe 
ou d’une carence martiale ryfracfaire. H£ma- 
temese et melena sont des complications 
des lesions mais peuvent en constituer le 
seul symptome, Les lesions gastriques sont 
uniques ou multiples, et plus frdquentes dans 
I'antre. Les lesions duodenales sont surtout 
Iocalisees dans le bulbe [6.26]. 

Uendoseopie digestive est la technique de 
choix pour mettre en evidence ces lesions. 
L'endoscopie permet de recueillir plusteurs 
biopsies pour rechercher la cause des lesions. 
La classification de Forrest permet d’evaluer 
le risque de saignement ou de resaignement 
et Futility d’une hemostase locale (tab. 6.4), 

Traitement 

Le traitement repose sur les inhibiteurs 
de la pompe a protons qui permettant de 
soulager les symptomes en quelques jours et 
de cicatriser les Asians {voir chapitre 2). La 
duree de traitement est de 4 a S semaines 
mats une endoscopie de controls est justi¬ 
fies a Tissue de cette period© pour verifier la 
guerison de Fulcere car des lesions peuvent 
persister dans pres de 20 % des cas [6.28]. 
II convient ygalement de traiter les causes 
d'ulcere qui aurant pu etre identifiees : arret 
des traitements non indispensables^ utilisa¬ 
tion preferential le de paracetamol a la place 
des AINS comme I'ibuprofene, eradication de 
I'in feet ion a H. pylori. 
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Tableau 6.4. Classification de Forrest [6.27]. 


Stade 

Stigmates hemorragiques 

Aspect endoscopique 

Forrest 1 

Hemorragie active 


la 

Artbrielle, pulsatile 

Saignement act if en jet 

lb 

Velneuse, en nappe 

Saignement en nappe 

Forrest H 

Hemorragie recente 


lla 

Vaisseau visible non heinorragique 

Tache rouge su relevee 

lib 

Gaillot adherent 

Gaillot 

lie 

Couch© d'h^matine non saillante 

TSche plane, noire, rouge ou hleue 

Forrest lit 

Pas ate stigmate homorragique 

Plancher dc !'ulcere plan et rccouvert de fibrine 


Complications 

Au stade aigu, les ulceres gastroduode- 
naux peuvent etre a t'origine de perforation 
et d'hemorragie parfois severe en cas de 
comorbidites et en particuSier de troubles de 
la coagulation (y compris les faibles doses 
d'acetylsalicylate dans certaines cardio 
pathies). Apres guerison, la cicatrice peut 
entralner une stenose, en particulier lorsque 
les lesions sont prepyloriques, Plusieurs 
techniques endoscopiques peuvent aider a 
controler les saignements dont certaines sont 
plus faciles a maitriser (clips h^mostatiques. 
laser a [Argon, electrocoagulation bipolaire ou 
Bicap* spray hemostatique), En dehors d’une 
perforationetde la realisation d'un shuntpor- 
tocave, II n'exist e plus d'indication dhirurgicale 
en cas de saignement digestif. 

Le risque de recidive d'ulcere gastroduo¬ 
denal est rare cbez Tenfant estime & 10 % 
par an en I’absence defection concomitante 
a H. pylori et a 5 % en cas dlnfection asso- 
ciee a H, pylori t en depit de [eradication de 
la bacterie [6.28], 


Conclusion 


La maladie peptique de (’enfant repond a 
des mecanismes physio path ologiques com- 
muns mais peut s exprimer par des lesions 
differentes, depuis [inflammation (gastrite, 
duodenite, gastrite )jusqu'£ [Erosion, (’ulcera¬ 
tion et [ulcere, La decouverte et le traitement 
de [infection a H, pylori ainsi que les inhibb 
teurs de la pompe a protons ont considera- 
blement modifie ce champ pathologique au 
cours de ces 20 derni&res ann£es. 
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CHAPITRE. 7 

Anomalies congenitales 

de la digestion 
et de I’absorption intestinales 

Emmanuel Mas, Noel Peretti 


Points essentiels 


La connaissante des mecanismes 
physiologiquesd’absorption des macro* 
nutriments et des ions (Na\ Cl") decrits 
dans le chapitre 1 est necessaire a ia 
bonne comprehension de ce chapitre. 

La malabsorption congenitale des 
sucres concerne le fructose (GLUTS)., 
Ic glucose-galactose (SGLT1), le deficit 
en sucrase-isomaltase, le lactose (lac¬ 
tase) et le deficit en glucoamylase. Les 
symptomes sent souvent evocateurs 
(bailonnement, douleurs abdominales, 
diarrhee acide par fermentation). Les 
tests respiratoires et les dosages enzy- 
matiques sort difficilement realisables 
ou interpretables et le diagnostic peut 
etre confirms par analyse genetique. 

Un deficit enzymatique en entero- 
kinase ou en trypsinogene entralne 
une maldigestion proteique en empe- 
chant la cascade deactivation des 
enzymes proteolytiques pancreatiques. 
Le patient presente une diarrhee chro- 
nique dans les premiers mois de vie 
avec denutrition ct hypoalbuminemie 
qui se corrigent sous hydrolysatde pro¬ 
teines de lait de vache. 

-* Parmi les malabsorptions entero- 
cytaires d'acides amines, seul le deficit 
d'absorption des acides amines diba- 
siques avec lysinurie provoque des 
troubles digestifs avec diarrhees et 
vomissements qui peuvent s'associer a 
des symptdmes extradigestifs, en par- 
ticulier neurologiques et pulmonaires. 

ooo 


Les troubles de I'absorption des 
lipides concernent trois pathologies: 
rabetalipoproteinemie (MTTP), Thypo- 
betalipoproteinemie homozygote (ApoB) 
et la maladie de retention des chylomi¬ 
crons (SAR1B). E lies ont com me carac- 
teristique une diarrhee des les premieres 
semaines de vie avec steatorrhee et 
hypocholesterolemie, dont I’importance 
est variable selon la pathologie. Une 
hypocholesterolemie chez l r un des 
parents orlente vers une hypobetalipo- 
proteinemie qui est la seule de ces trois 
pathologies aya nt unc transmission auto- 
somique dominante, Le pronostic est lie 
a Tattemte neurologIque, secondaire a la 
catenae en vitamine E. 

La diarrhee sodee congenitale est 
une pathologie tres rare qui serait due 
a la perte de fonction d’un echangeur 
Na'/H + (NHE). Une forme syndrom ique 
a ete decrite, La diarrhee chlorce conge¬ 
nitale est un peu plus frequents. Leur 
prise en charge necessity des compen¬ 
sations hydroelectroiytiques adaptees. 

*+ Si ia plupart de ces pathologies 
sont rares, leur connaissance est indis¬ 
pensable pour permettre une prise en 
charge precoce specifique et eviter des 
complications parfois letales. 

De brefs rappe/s physiologiques sur les 
mecanismes d'absorption sont necessaires 
avant d'aborder les pathologies congenitales 
a horigine anomalies de Vabsorption des 
sucres , des proteines, des lipides et des ions, 
due ce so it sur les genes et les proteines 
impfiquees, sur leur diagnostic et leur prise 
en charge . 
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Anomalies congenitales 
de I'absorption des sucres 

Les sucres represented 50 a 55 % des 
apports ealoriques dans une alimentation de 
type occidental. Ils sont presents sous forme 
d'amidon, qui est un poly mere de glucose, et 
de di saccharides. Les principaux disaccha- 
rides sont le saccharose (glucose + fructose), 
le lactose (glucose + galactose), le maltose 
etTisomaltose (glucose + glucose), L'amidon 
estconstitud d'amylopectine, forme de mole¬ 
cules de glucose reliees par des liaisons 0 ^. 4 , 
et d'amylose, forme de molecules de glucose 
reliees par des liaisons %. 4 mais egalement 
par des branchements en <x 16 , La digestion 
de Lamidon dbbute dans fa cavite buccale 
sous Taction de Tor-amylase salivaire, mais 
c'est Tamylase pancreatique qui effectue 
Tessentiel de la digestion, a pH alcalin, dans 
la lumiere duodenal©. Le maltose et des oli¬ 
gosaccharides sont les produits finaux de 
cette digestion, 

Apres cette digestion intraluminale, les 
disaccharides sont hydrolyses par des enzy¬ 
mes localisees au niveau de la bordure en 
brosse des entdrocytes : des ot-glucosidases 
(saccharase-isomaltase et glucoamyiase) et 
la p-galactosidase neutre (lactase). Enfin, 
des transporteurs specifiques interviennent 
dans le transport intra epithelial des mono¬ 
saccharides. Au niveau du pole apical, sont 
localises GLUT5 (glucose transporMke 5) et 
SGLT1 (sodium/glucose cotransponer 1) qui 
permettent I 1 entree du fructose, du glucose 
et du galactose dans Tenterocyte, alors qu'au 
niveau de la membrane basolaterale GLUT2 
et GLUTS permettent la sortie de ces trois 
sucres de rente rocyte. La perte de fo notion 
de GLUT2, codde par le gene S LC2A2, ne 
sera pas decrite dans ce chapitre car elle 
est la cause du syndrome de Fanconi-Bickel 
dans lequel la malabsorption intestinale n h est 
qu'un des symptomes [7.1), 

La malabsorption des sucres se manifesto 
par une diarrhee chronique. Les sucres qui ne 
sont pas digeres dans Tintestln grele vont fer¬ 
menter dans le colon. Ils servant de substrat 
3 des bact^ries coliques qui les transformant 
en gaz ou en acides. Les selles sont acides 
avec un pH proche de 5 ou inferieur a 5 (pH 
normal des selles = 7), Elies contiennent des 
sucres non digeres, qui sont des substances 
reductrices que Ton peut detecter & Taide 
d'un Clinistix® 1 . 


Fructose 

Le fructose est un monosaccharide natu- 
rel dont I'absorption intestinale se fait princt- 
pa lament par T intermedia ire du transporteur 
GLUTS. [I est contenu dans fes fruits ou est 
produit par ia digestion du saccharose, Sa 
malabsorption entraine une diarrhee chro- 
nique r des ballonnements et des douieurs 
abdominaies, Les mecanismes physiopatho- 
logiques de la malabsorption intestinale du 
fructose sont encore ma! connus. Les sou¬ 
rs s deficientes pour GLUTS presentent les 
symptomes d'une malabsorption severe du 
fructose lorsqu’elles sont alimentees avec un 
regime tres riche en fructose, avec une dimi¬ 
nution de I'absorption du fructose de 75 % 
au niveau du jejunum (par rapport aux souris 
sauvages), ce qui induit une diminution des 
taux seriques de fructose de 90 % [7,2]. 

II existe un effet dose et age-dependant 
dans fa malabsorption du fructose. Chez ['en¬ 
fant, I'absorption du fructose s’ameliore avec 
Tage. Dans une etude ou un test respiratoire au 
fructose a ete realise chez 760 enfants en rai¬ 
son de symptomes evocateurs, Sa prevalence 
de tests positifs etait de 88 %avant 1 an, 67 % 
de la 5 ans, 40 % de 6 a 10 ans et 27 % de 
10 a 15 ans [7.3]. Chez I'adulte, ii existe une 
correlation entre la quantite de fructose ingeL 
ree et la malabsorption du fructose [7.4], Ces 
effets sont probablement lies a ('expression de 
GLUTS, * immature » chez le jeune enfant et a 
un seuild'absorptionqui peutetre d£pass£par 
des apports alimentaires eleves. 

11 n'existe pas de consensus sur les doses 
de fructose § administrer lors du test respira- 
toire, ni sur les seuils de positivite. Les doses 
varient de 0,5 a 1 g/kg. Dans une etude rea- 
lisee chez des enfants ayant des douieurs 
abdominaies inexpliquees, letest respiratoire 
etait consider© comme positif si la vaieur a 
2 heures etait > 20 ppm (particufe par mil¬ 
lion) a la valeur de base etassociee ci Tappa- 
rition de symptomes [7.5]. Neanmoins, a ce 
seuil, le test etait positif dans une etude chez 
to us les enfants ayant une diarrhee chronique 
non specifique (n - 15) et pres de la moitie 
des controles (n - 5) [7.6]. Pour la pratique 
dinique,. il est plus utile de faire une enquete 
di£t£tique etd’evaluer Teffet d'une diminution 
des apports en fructose sur les signes cli- 
niques, que de realiser un test respiratoire, II 
faut evaluer le fructose apporte d'une part par 
les fruits, jus de fruits, miel, et d'autre part 
par les ddulcorants tels que sucre de table, 
sirop de fructose des Poissons sucries... 
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Glucose-galactose 

La malabsorption eongenitaie du glucose- 
galactose est une maladie rare de transmis¬ 
sion autosomique recessive. Plus de 200 cas 
ant ete rapportes depuis la premiere descrip¬ 
tion en 1962 [7.7], Eile est liee a la perte de 
fonction du cotransporteur du glucose etdu 
galactose couple au sodium r SGLT1, localise 
au niveau de la bordure en brosse des entd- 
rocytes et code par le gdne SLC5A1 localise 
en 22ql3.1. 

Cette malabsorption entraine une diar- 
rhde aqueuse dds le 2 s ou 3 ft jour de vie r 
profuse, a rohgine de ddshydratation hyper- 
natremique 17.8]. Cette diarrhee est presente 
des les premiers jours de vie. Le diagnostic 
peut etre confirm© par un test respiratoire a 
I'hydrogene qui retrouve des taux tres supe- 
rieurs a 20 ppmchez les patientsaprds prise 
de 2 g/kg de glucose ou de galactose [7.7]. 

^analyse on biologic moleculaire de 
SLC5A1 a permis d'identlfier plus de 40 muta¬ 
tions ; un effet fondateur a etd retrouvd chez 
33 sujets Amish avec quatre mutations faux- 
sens a Tetat homozygote [7.8]. 

La diarrhee ne disparaTtqu'avec relimina- 
tion du glucose etdu galactose de I’alimenta¬ 
tion. La prise en charge necessite I’utilisation 
d'un lait depourvu de glucose et de galac¬ 
tose mais enrich! en fructose, ce qui permet 
d'assurer une croissance normal© [7.8], La 
tolerance progressive avec I'age d'aliments 
contenant du glucose et du galactose permet 
leur ^introduction progressive, sans qu’il soil 
possible de formuler des recommandations 
precises en raison de la variation d'un patient 
a I’autre de I'age d'apparition et du degre 
d'amelioration de cette tolerance [7.8], 

Saccharose-isomaltose 

Le deficit congenital en saccharase-fso- 
maltase (SI) est une pathologic de transmis¬ 
sion autosomique recessive qui entraine 
une malabsorption des disaccharides ; la 
SI est composes de deux sous-unitds, la 
saccharase qui hydrolyse les liaisons glu- 
cosidiques a 12 et o^. 4l et I'isomaltase qui 
hydrolyse les liaisons Oi^tT-O], La prevalence 
est de 5 d 10 % dans ies populations esqui- 
maudes du Greenland, de 3 a 7 % chez les 
peuples natifs du Canada et de 3 % chez ceux 
originates de I’Alaska ; elle est estimee a 
1/500 a 1/2 000 en Amerique du Nord et en 
Europe, avec une prevalence plusfaible chez 
ies sujets d'origins hispanique ou africaine 


[7.10], Les symptomes habituels, diarrhee 
chronique et retard de croissance, debutent 
apres I'introduction d'aliments contenant du 
saccharose dans 1'alimentation, habituelle- 
ment vers i'age de 9 a 18 mois [7.10]. En 
fonction de 1'activite enzymatique residuelie 
et des quantites de saccharose ingerees, la 
symptomatology peut etre moins severe, 
avec ballonnement et douleurs abdominales. 
Plusieurs phenotypes de deficit congenital 
en SI ont et£ decrits. Its ont comrne caracld- 
ristique commune I'absence d’activite sac¬ 
charase mais des taux d'activite residuelie 
isomaltase variables (absenfe, faible ou nor¬ 
ma le). Les circonstances de decouverte sent 
les suivantes : diarrhde chronique et retard 
de croissance, diarrhde chronique sans 
retard de croissance, syndrome de I’intestin 
irritable, et douieurs abdominales, qui sur- 
viennent a un age moyen de respectivement 
2, 5 r 6 et 15 ans [7.11). 

Le diagnostic repose sur le dosage des 
activitds des disaccharidases (lactase, sac¬ 
charase, isomaltase et maltase) sur biopsies 
intestinales [7.10]. Le diagnostic est confirme 
quand 1'activite saccharase est effondree, 
alors que les activites maltase et isomaltase 
peuvent etre plus variables, absentes a nor- 
males. Ilfautsouligner la difficulty technique 
de ces dosages enzymatiques qui neces- 
sitent un acheminement rapide des biopsies 
au risque d ! une degradation spontanee des 
activites enzymatiques, Chez les enfants, 
des normes ont etd dtablies, exprimees en 
pmoles de substrat hydrolyse par minute & 
37 *0 (U - unite) par gramme de proteines. 
Les valeurs moyennes de la saccharase 
son! de 60,0 (24,0-148,1) avant 2 ans et 
de 51,0 (20,5-126,0) apres 2 ans ; pour la 
maltase, eiles sont de 178,5 (88,9-356,3) 
avant 2 ans et de 167,6 (78,8-355,9) apr£s 
2 ans [7.12]. 

Pour rechercher un deficit en SI par le test 
respirator re, Hest propose d' inge re r 2 g/kgde 
saccharose (maximum : 30 g) dans 100 mL 
d'eau. Le test est consider^ comme positif si 
on observe une augmentation d’hydrog&ne de 
20 ppm lors de deux prelevements succes¬ 
ses, e'est-a-dire sur un intervals de temps 
d'une heure, Un test respiratoire Isotopique 
au 13 C-saccharose a ete utilise recemment 
chez 10 enfants ayant un deficit congenital 
en Si [7,13], Les objectifs etaient d'une part 
de valider ce test comme outil diagnostique 
afin d’e viter les dosages enzymatiques sur 
biopsies intestinales etd'autre partdevaluer 
I’efficacite du traitement par saccharosldase 
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(Sucraid®), Latestrespiratoire classique man- 
quail de specificity puisqu'il eta it egalement 
positif en cas de pullufation bacterienne et 
de deficit secondaire en saccharase, Le test 
isotopique au 13 C-saccharose avail une sen¬ 
sibility et une specificity de 100 %, pour un 
seuil de 79 % de coefficient d’oxydation de 
glucose, Ce coefficient permet de normaliser 
les variations d’oxydation du glucose liees 
& I'age [7.10] , Ce test isotopique a moins 
d'effets inddsirables que le test respiratoire 
classique, puisque la quantity de saccharose 
ingeree n’est que de 0,02 g, 

Le deficit congenital en SI peut etre 
confirme par analyse en biologic moteculaire 

[7.14] . Des mutations heterozygotes compo¬ 
sites out yte rapportyes et confirmees par 
des etudes fonctionnelles in vitro . 

Le traitement consiste en un regime 
restraint en saccharose, L'observance de 
ce regime sans saccharose et amidon est 
souvent mediocre et ramelioration partielle. 
Seufs 10% des patients restent asympto- 
matiques [7.101. La prise de Saccharomyces 
cerev/srae a permis ramelioration des resul 
tats du test respiratoire au saccharose chez 
des enfants ayant un deficit congenital en SI, 
Cette levure a en effet une activity saccha¬ 
rass appreciable avec une activity isomal- 
tase et maltase faible. La saccharosidase 
(Sucraid 3 ) est indiquee depuis 1998 dans 
le traitement du deficit congenital en SI aux 
Etats-Unis, a la dose de 1 ou 2 ml par repas 
pou r des sujets de poids respectivement infe- 
rieur ou superieur a 15 kg [7.10]. 

Lactose 

La lactase {lactase-phlorizin hydrolase) 
est une f}-gaIactosid.ase localisye au niveau 
de ia bordure en brosse du sommet des vil- 
losites intestinale©, Le deficit congenital en 
lactase est une pathologic trcs rare, prin- 
clpalement decrite en Finland© [7.15-7.17]. 
Deux cohortes monocentriques finlandaises 
datant de plus de 20 ans rapportent 27 cas 
[7,16, 7.17]. Actuellement, 9 mutations a 
f’origine de ce deficit congenital ont ete rap- 
portees pour le gene codant pour la lactase 

[7.15] . 

Le deficit congynital en lactase est carac- 
terise par une diarrhee aqueuse survenant. 
dans la moitie des cas d’une cohorte de 
16 enfants, des la premiere mise au sein 
ou des le premier biberon de lait artifi- 
ciel nontenant du lactose, au plus tard au 
I0 e jour de vie [7,17]. Dans [autre cohorte 


de 11 enfants, le diagnostic eta it plustardif, 
entre 6 et 88 jours de vie ; une hypercalce¬ 
mia etait frequent© (70%), compliquee de 
ndphrocalcinose chez 5 enfants. Le deficit 
congynital en lactase s'accompagne d'une 
acidose mytabolique. L hypercalcemia pour- 
rait etre Itee a I'acidose metabolique chro- 
nique et a une absorption ileal© du calcium 
augrnentee en raison de la presence de lac¬ 
tose non digere [7,16]. 

Le test respiratoire avec du lactose n’a 
pas une bonne specificity puisqu’ii peut etre 
egalement positif dans le cadre d’une into¬ 
lerance secondaire au lactose,, que ce soil 
apres une infection intestinale (diarrhee aigue 
vlrale, giardiase), ou en cas d'allergie aux pro- 
tbines du laitde vache r de maladie ccellaque, 
ou de grele court. L'apport de lactose est 
standardise {2 g/kg, maximum : 25 g), Le 
test respiratoire avec le lactose est consi¬ 
der© comme positif si une augmentation de 
20 ppm de Lhydrogene expire est observe© 
dans deux pryievements successifs. 

Les valeurs de i'activity lactasique sur 
biopsie intestinale sont effondrees chez les 
enfants ayant un deficit congenital en lac¬ 
tase. Cos valeurs sont inferieures a 10 U/g 
de proteine. Les valeurs norma les sont en 
moyenne de 36,7 (13,4-100,4) et 23,2 U/g 
de protyine (3,9-08,1), respectivement avant 
et apres 2 ans f chez des enfants n'ayant pas 
de diarrhee et pas d’anomalie histologique 
(7.12), 

Apres le diagnostic, la prise en charge 
est simple, avec un lait sans lactose, ce qui 
permet une disparition des symptomes et un 
rattrapage ponderaL 

Deficit en glucoamylase 

II n’existe pas de deficit congenital isole 
en giucoamylase decrit dans la iitterature. Un 
deficit en glucoamylase et disaccharidases 
sur biopsies dlntestln grele a ete recherche 
par etude enzymatique chez 511 enfants 
ayant une diarrhee chronique. Un deficit 
a ete retrouve chez 15 d’entre eux. Dans 
6 cas, il s’agissait de deficits secondaires 
a des lesions muqueuses. Pour 9 d'entre 
eux, 1'absence de lesion histologique sugge- 
rait qu'il s'agissait dun deficit primaire en 
glucoamylase [7.18]. Les symptomes ont 
ete ameliores par un regime d’eviction des 
feculents, Toutefois^ aucune mutation n’a ete 
decrite a ce jour pour le gene codant pour ia 
maltase-glucoamylase, Cette proteine a une 
activity maltase et une activity glucoamylase. 
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Pour rappel la SI a une activity maltase de 
lord re de ©0 a 80% de i'activite maltase 
de la bordure en brosse des enterocytes 
[7.10]. Des valeurs d'activite glucoamylase 
ont die etablies sur des biopsies ; elies sont 
de 60,8 ± 6 r 7 r 82,4 + 22,8, 82 1 7 + 30 r S r 
SI,5 ± 26,0 U/g proteine, respectivement 
pour les moins de 1 an, do 1 a 2 ans, de 3 a 
10 ans et de 11 3 20 ans [7.19], 


Anomalies congenitales 
de la digestion 
et de [’absorption 
intestinale des proteines 

Les proteines represented 6-8 % des 
apports caloriques chez te nourrlsson allalte 
et 10-15% en moyenne chez l adulte dans 
une alimentation de type occidentale. L'intes- 
tin repoit aussi une quantite importante de 
proteines endogenes (enterocytes desqua- 
mes et secretions du tractus digestif). 

Ces macromolecules subissent plusieurs 
etapes d’bydrolyse pour etre absorbees 
sous forme de di ou tripeptides ou decides 
amines. Le nombre el eve de molecules pro- 
teiques a digerer et absorber (21 acides 
amines avec toutes les combinaisons en 
resultant pour ['elaboration des peptides) 
necessite un arsenal important d'enzymes 
et de transporteurs. 

Un bref rappel est necessaire pour com- 
prendre la physiopathologie de ces anoma¬ 
lies {voir chapitre 1), En resume, on distingue 
les dtapes d’hydro lyse intraluminaie et les 
dtapes d’hydrolyse enterocytaire, soit par des 
proteases de la bordure en brosse, soit par 
des enzymes intracytoplasmiques. 

L'hydrolyse intraluminaie debuts par une 
etape gastrique ou le pH acide (pH de 2 a 
4 a jeun) permet non seulement une denatu- 
ration de la structure ternaire des proteines, 
facilitantleur hydrolyse ulterieure T mais aussi 
l activation des pepsinog^nes gastriques en 
pepsines (pepsine 1 responsable de 75 % de 
Taction pepsique gastrique et pepsine II) et 
leur action, Dependant, leur role n est pas 
indispensable comme le prouve ( absence 
de malabsorption proteique notable apres 
gastrectomie. 

Dans le duodenum, les proteases 
pancreatiques jouent par centre un role 
essentiel dans la digestion des proteines. 


L'enterokinase est [’enzyme ole activate: les 
zymogenes inactifs pancreatiques ; elle est 
synthdtisee par les enterocytes du duode¬ 
num et du jejunum proximal, externalisde 
au niveau des microvillosites dont elle peut 
etre rapidement detachee par Taction des 
proteases pancreatiques et active© par les 
sels biliaires, L’enterokinase est speesfique 
du trypsinogdne qu f elle active en trypsine, 
elte-meme alors capable d’activer le trypsi- 
nogdne (auto-activation) et les autres zymo¬ 
genes pancreatiques : chymotrypsinogene 
en chymotrypsine, proelastase en elastase, 
procarboxypeptidase A en carboxypepti- 
dase A et procarboxypeptidase B en carboxy- 
peptfdase B, qui vont permettre la digestion 
des proteines en agissant soit au sein de 
la molecule (endopeptidases : trypsine, chy- 
motrypsine et elastase), soit a ses ext re mites 
(exopeptidases : carboxypeptidases A et B). 
Le role central et la specificite de substrat 
de Lentdrokinase expliquent que son defi¬ 
cit entraine une malabsorption proteique 
importante, 

Au niveau enterocytaire, seuls les aetdes 
amines, les di et tripeptides peuvent etre 
absorbes. Les acides amines sont captds par 
diffusion passive ou facility© par des trans- 
porteurs specifiques. Les di et tripeptides 
peuvent etre absorbes par deux voies : 

* absorption directe des peptides par le 
transporter PEPTj (transport des peptides 
couple au gradient d'ions H + ), exprime sur- 
tout dans le greie proximal avec ensuite 
hydrolyse intracellulaire par les peptidases 
entdrocytaires ; 

* apres hydrolyse par les peptidases de la bor¬ 
dure en brosse puis absorption des acides 
amines par des transporters apicaux. 

Ces deux voies parallels ainsi que le 
caractere redondant des fonctions enzyma- 
tiques et des transporteurs permettent une 
adaptation efficace en cas d'anomalie, ce qui 
explique te petit nombre de maladies affec- 
tant la digestion et Tabsorption des proteines, 
Enfin, la secretion au pole basolateral des 
acides amines implique ensuite d’autres 
transporteurs qui ne seront pas ddtailles 
ici compte tenu de la complexity du sujet et 
de sa tres faibie implication en pathologic 
digestive, 

Seules seront abordees dans ce chapitre 
les anomalies congenitales de digestion ou 
d’absorption des proteines induisant des 
syrnptomes digestifs, Le tableau 7.1 tesume 
les principals anomalies d r absorption des 
proteines. 
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Tableau 7-1 Principals causes de malabsorption intestinale congenitale des 
proteinos. 


Maladle 

Gene mute 
Proteine a nor male 

Physiopathologie 

Symptomes 

digestifs 

Autres symptomes 

Anomslie de digestion des proteines 

Deficit en 
enterokinase 

Protease serine 7 
Enterokinase 

Defalt d’activation 
du trypsinogene 

Diarrhee 

Denutrition 

CEdemes 

Hypoalbuminemie 

Deficit en 
trypsinogene 

Protease serine 1 
Trypsinogene 

Defaut d 1 hydrolyse 
des propeptidases 

Anomalie du transport des acides amines 

Intolerance 
aux proteines 
dibasiques 
avec lysinurie 

SLC7A7 

y+LAT-1 

Absence de secretion 
au p6ie basolateral 
entyrocytaire des AA 
dibasiques par leur 
transporter 

Diarrhee 

Vomissements 

Hepatomegaiie 

De nutrition 
Retard intellectual 
Signes r£naux 
Signes pulmonaires 

Cystinurie 
type 1 

rBAT 

SLC3A1 


0 

Lithiase renal e 

Cystinurie 
type ll/lll 

B(0,+)AT 

SLC7A9 

Maladie 
de Hart n up 



0 

Ataxie cer£belleuse 
Retard mental leger 
Signes cutanes 

Iminoglycinurie 



0 



Anomalies congenitales 
de I’hydrolyse des proteines 

Deux maladies ayart un retentissement 
clinique sontactuellementdecrites : le deficit 
congenital en enterokinase (OMIM 226200) 
et le deficit congenital en trypsinogene 
{OMIM 276000). Les tableaux cliniques et 
la prise en charge sent similaires, 

Genetique et physiopathologie 

II s'agitde maladies autosomiques reces- 
sives. Le deficit congenital en enterokinase 
est du 3 la mutation du g£ne de !a trans¬ 
membrane protease serine 15 ou protease 
serine 7 surle chromosome 21q21, induisant 
un deficit de synthese d'enterokinase [7,20], 
Le deficit congenital en trypsinogene estdu a 
la mutation du gene du trypsinogene [protease 
serine 1) surle chromosome 7q35, induisant 
une absence d'activite trypsinogene. 

Ces deux deficits aboutissent a i'equiva- 
lent d’une « insuffisance pancreatique exo¬ 
crine fonctionnolle * avee une maldigestion 
importante des proteines par impossibility 
d'activer les zymogSnes pancryatiques : le 


role central de I’enterokinase dans ['activa¬ 
tion des proteases pancrPatiques rappele 
ci-dessus explique le retentissement majeur 
qu'induit son deficit par incapacity a activer 
les autres zymogenes pancreatiques. De 
meme, le deficit congenital en trypsinogene 
empeche ractivation de ces endo et exopep¬ 
tidases pancreatiques, 

Clinique 

Dans les deux deficits, les patients pre¬ 
sented des la pddode ndonatale, ou au 
moment du sevrage, une diarrhee chronique 
souvent associee a des vomissements. 
Une cassure staturoponderale apparaTt en 
quelques semalnes et revolution se fait vers 
une denutntion raplde en Tabsence de prise 
en charge. La maldigestion proteique induit 
des oedernes par hypoalbuminemie et une 
anemie. 

Diagnostic 

Aprdsavoirdlimine lescauseslesplushabi- 
tuelles d'insuffisance pancreatique exocrine 
(mucoviscidose, syndrome de Shwachman, 
syndrome de JohanssomBlizzard, toxiques, 
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deficit en oc 1-antitrypsine t pancreatite auto¬ 
immune..,), Ilnsuffisance congenita Ie en 
ent&rokinase ou entrypsinogSne sera recher- 
chee par ggnotypage. Le test d'activation 
des zymogenes est rarement pratique : ii 
recherche sur le produit d'aspiration du liquide 
duodenal recueilti parendoscopieune activite 
proteolytique quasi null© qui se normalise 
apres ajout selon le deficit d'entProkinase 
ou de trypsinog&ne au milieu d'incubation. 

Traitement 

L’alimentation par un hydrolysat de pro- 
tdines amdliore rapidement les symptomes, 
L'evolution habituelle se fait spontanement 
vers une tolerance avec possibility apres plu- 
sieurs annees de revenir a une alimentation 
normals devolution a long terme est peu 
documentee. 

Anomalie du transport 
des acides amines 

Contrairement a I'absorption des dipep- 
tides et acides arninPs au pole apical des 
enterocytes, la secretion des acides ami¬ 
nes au pole basolateral est relativement 
specifique (voir cbapitre 1), ce qui explique 
Je retentissement Clinique plus marque 
lots de mutations de ces transporters par 
absence de voie alterne. Plusieurs maladies 
liees a une anomalie des transporters des 
acides amines sent connues, mais seufe 
(intolerance aux profeines dibasiques avec 
lysinurie (OMIM 222700) saccompagne de 
symptomes digestifs et sera detaillde ici. Les 
autres anomalies de transport intestinal ne 
s’accompagnent pas de symptomes diges¬ 
tifs, qu'il s'agisse de fa maladie de Hartnup 
(eruption de typo pellagra, ataxie cerebel- 
leuse et troubles cognitifs), de la cystinurie 
de type I, II et 111 (llthiases renales), et de 
I'iminoglycinurie (troubles cognitifs). 

Genetique et physiopathologie 

Cette maladie autosomique recessive 
aurait une incidence de 1 a 10/100 000. 
El le est due 3 une mutation du gene SLC7A7 
localise en 14qll-13 codant pour une sous- 
unite du transporter des acides amines diba- 
siques y+LAT-1 situe au pole basolateral des 
entdrocytes [7.21]. 

L r anomalie du transporteur des acides 
amines dibasrques y+LAT-1 provoque une 
diminution de I'absorption intestlnale et une 


augmentation de I'excretion renale des acides 
amines cationiques que sent la lysine, I’argi- 
nine et (’ornithine, 

Clinique 

Les symptomes apparaissent apres Ea 
naissance forsque la charge proteique aug¬ 
ment©, typiquement au moment de la diver¬ 
sification alimentaire. L'enfant presente des 
troubles digestifs avec vomissements et 
diarrhea, et une h^patomigafie constante 
associes a des troubles neurologiques a type 
d’hypotonle musculaire, de retard du develop- 
pement cognitif et d’alteration du niveau de 
conscience pouvant aller jusqu’au coma en 
cas de repas tr£s riche en prot£ines. Une cas- 
sure de la croissance staturoponderale s r ins- 
talle. Les biopsies intestinales sont normales. 
Au moment de la diversification, ces enfants 
peuvent spontanement seiectionner les ali¬ 
ments pauvres en proteines. devolution est 
marquPe par une denutrition avec ost£oporose 
sdv^re, des complications pancr£atiques (pan¬ 
creatite aigue), une atteinte pulmonaire a type 
de p rote I nose alveolaire ou de pne urn op at. hie 
interstitielle qui constitue le principal facteur 
pronostique, des complications renales par 
glomdrulcpathie ou tubulopathie proximale 
avec evolution vers une insuffissnce renale 
chromque + des anomalies hematologiques par 
atteinte destrois lignees (anemie. leucopenie 
ou thrombopenie) d 1 intensity variable selon les 
patients et un deficit immunitaire. 

Diagnostic 

La chromatographic des acides amines 
urinaires revete une augmentation importante 
des acides amines cationiques (lysine, arginine 
et ornithine) avec une elevation pa rise u lie re- 
ment importante de ia lysine. Les concentra¬ 
tions plasmatiques de ces acides amines 
sont habitue Dement basses mais peuvent 
etre normales, alors que les concentrations 
d’autres acides amines sont augmentees (ala¬ 
nine, dtrulline, glutamine, glycine, et proline). 

Une charge proteique peut entraTner une 
hyperammoniemie ; I'acide orotique urinaire 
peut ega lament etre augments. Parmi les 
autres anomalies biologiques non spdei- 
fiques on peut citer anemie, leucopenie et 
thrombopenie ; hypertriglyceridemia et hyper- 
cholesteroJemie, ainsi que l f augmentation 
plasmatlque des LDH et de la ferritine. 

Le diagnostic sera comfirme par genoty- 
page, Un conseii genetique peut etre propose 
en cas de desir de grossesse. 
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Traitement 

Un regime pauvre en prateines mais riche 
en glucides est instaure avec supplementa¬ 
tion en lysine, citruliine et ornithine [1.22]. 
Une attention particufiere est portee au risque 
dedeficit en acides amines essentiels du fait 
du regime pauvre en proteines, a revolution 
resiale et pulmonaire (lavages alveoleires 
curatifs possibles en cas de protdinose). 

Anomalies congenitales de 
I’absorption enterocytaire 
des lipides 

Les lipides constituent 35 a 40 % des 
apports energetiques d'une alimentation de 
type occidental ; ils sont constitues S 95 % 
de triglycerides (TG), le reste etant represente 
par les phospholipides (PL) et le cholesterol, 
essentiellement sous forme esterifiee* Outre 
rapport energetfque important, ces lipides 
assurentde multiples fonctions sir uctu rales, 
rm^taboiiques ou physiologaques. 

Pour permettre le transport des lipides 
absorbes, Hntestin secrete des lipoproteines : 


c hyI o m i c ro n s (C M}, very iow density //pop rotein 
(VLDL) r high density apoprotein (HDL) ; les CM 
sont les lipoproteines specifiquement elabo- 
rdes par renterocyte et sont responsabies du 
transport des lipides provenant de la iumi&re 
irtestinale. 

Les hypocholesterolemiesfami Hales sont 
un grouped© maladie provoquant une malab¬ 
sorption intestinale lipidique par d^faut d Ela¬ 
boration des CM. Cette anomalie de synth&se 
peut etre due £ : 

* une absence de lipidation de I'ApoB 48 par 
la microsomal triglyceride transfert protein 
(MTTP) favorisant la degradation de cette 
apollpoproteine au niveau du proteasome 
(abetaiipoproteinemie) ; 

* une anomalie de ia synthese de TApoB 48 
(hypobetaliproteinemie); 

* une anomalie dans le transport des prbchy- 
lomicrons par les vdsicules COPII, sous la 
dependance de la proteine SARlb GTPase, 
empechant [eur secretion dans le system e 
iymphatique (maladie de retention des chy¬ 
lomicrons (MRC)), 

Le tableau 7.2 resume les principales 
caracteristiques de ces trois anomalies 
genetiques. 


Tableau 7.2. Principales causes de malabsorption intestinale congenital© des lipides. 



ABL 

HBL homozygote 

HBL heterozygote 

MRC 

Clinique 





Diarrhee neonatale 

+++ 

+++ 

- 

+++ 

Cassure staluroponderale 

+++ 

+++ 

- 

+-H- 

Complications : 

* retinopathie 

444 

+++ 


4 

* myopathie 

444 

+++ 

± 

4 

* neuropathic 

444 

444 

± 

4 

• cardiomyopathie 

44 

44 

- 

4 

* steatose hepatique 

44 

44 

+4- 

4 

Bilan lipidique mmol/L ; 

* cholesterol total 

0,84 

0,82 

2,14 

1,6 

* LDL 

0,08 

0,12 

0,58 

0,87 

* HDL 

0,73 

0,65 

1,5 

0,4 

* TG 

0,06 

0,19 

0,16 

1,22 

Steatorrhee 

+++ 

+++ 

± 

44 

Acanthocytes 

>50% 

>50% 

± 

- 


Anomalies cliniques : 4+4 : tres frequentes ; ++: frequsntes ; ± : mconstantes ; : rares ou absentee. 

Un exemple typlque de profil lipidique est presente pour chaque pathoiogie. avec en gras les anomalies particulferes : taux 
qffarldm du LDl pour I'ABL o\ I'hypoB hDrTtasygote, HDL abai^SeS ©t TG normaux pour la MRC. 

ABL ; abetatipooroteinemie ; HBL hypobetalipoprcteinemie MRC : maladie de retention des chylomicrons. 
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Genetique et physiopathotogie 

Abet alipoproteine m i e 

L r abeta]ipoprotein£mie (OMIM 20100) est 
une maiadie autosomique recessive rare, cay- 
see par un deficit de ia proteine MTTP, Line 
quarantaine de mutations ont ete decrites, 
produisant !e plus souvent une proteine tron- 
quee [7,23]. La frequence de cette pathdogie 
r’est pas connue mais elle semble plus fr£- 
quente dans certaines populations comme 
ies juifs ashkenazes, ou elle est retrouvee 
avec une incidence de 1/69 000. L'absence 
totale dWpoB par degradation en l'absence 
de sa fipidation donne une forme cfinique et 
biologique sdv&re, 

Hypobetalipoproteinemie 

L'hypobetalipoproteinemie est une maia¬ 
die genetique de transmission autosomique 
dominante (OMIM 107730). Le gSne cedant 
pour LApoB est localise en 2p24 cbez 
I’homme. Plus d’une centaine de mutations 
ont ete identifies, Elies entrament fe plus 
souvent une proteine tronquee par apparition 
dim codon stop. La prevalence de Lhetero- 
zygotie est estimee entre 1/500 et 1/1 000 
en Occident. D'autres g£nes peuvent etre 
impliques dans I'hypobetafipoproteindmie 
comme PCSK9 ou ANGPTL3 [7.24, 7.25]. 
Dependant environ ta moitie des patients 
n’a pas de mutation retrouvee. 

Pour les patients ayant une atteinte des 
deux alleles (homozygotes ou heterozygotes 
composites), il existe deux formes cliniques : 
les patients ayant une ApoB indetec table sont 
tres proches cliniquement et biologiquement 
des patients avec abetalipoproteinemie. 
L’autre forme concerne les sujets ayant des 
taux d’ApoB bas mais dosable ; ces sujets 
sont le plus souvent asymptomatiques durant 
Penfance mais peuvent etre diagnostiques 
au cours dun bifan pouranomalie hepatique 
(steatose, fibrose, cirrhose, hepatocarcinome 
a Tage adulte). 

Les patients heterozygotes sont gene- 
ralement asymptomatiques, I Is dont pas 
danomalie au niveau de la muqueuse i rites- 
ti na le r mais ont des taux de cholesterol total 
(CT), de LDLC et d’ApoB inferieurs de moitie 
a la normale par anomalie du metabolisms 
des fipoproteines (diminution de synthese 
et de secretion et/ou augmentation de la 
degradation). 


Maiadie cTAnderson ou maiadie 
de retention des chylomicrons 

II $ r agit d’une maiadie autosomique reces¬ 
sive qui est due a une mutation du gene SARiB 
(anciennement appeie SARA2) (OMIM 607689 
et 607690), Ce gene est localise en 5q31.1 et 
code pour la proteine SARlb-GTPase [7.26], 
avec une quinzaine de mutations decrites. 
Cette decouverte a permis de regrouper la 
maiadie d'Anderson, la MRC et la MRC asso- 
ciee au syndrome de Marinesco-Sjbgren, 
qui est une affection neuromusculalre, Les 
mutations de SAR1B altdrent le domains de 
liaison au GIF de SARI. L’hydrolyse de GTP 
par SARI estun facteur essentiel de I’assem- 
blage des vesicules COPI1 Ces mutations sont 
responsabies de ['absence de formation des 
vesicules COPIP dependantes, bloquant Ea 
secretion des lipoproteines qui contlennent de 
I’ApoB 48 depuis le reticulum endopiasmique 
(RE) vers I’appareil de Golgi [7.27], 

La synthese des CM etant conserves 
mais leur secretion alteree T I’expression 
Clinique et biologique de la MRC est moins 
s£v£re que ceile de rabetalipoprotdnemie 
et de rhypobetaiipoprotdn^mie homozygote 
comme detaille ci-dessous. 

Clinique 

Les anomalies cliniques precoces diges¬ 
tives et nutritionnelles sont I’expression de 
la malabsorption intestinale par surcharge 
lipidique ent£rocytaire, aiors que les compli¬ 
cations tardives r^sultent plus de la carence 
en vitamine E et probablement d’un niveau 
sieve de stress oxydant pouvant alterer tes 
membranes cellulatres. L’intensite clinique 
varie entre les trois maladies, 

Signes gastro-intestinaux et 
retentissement sur la croissance 

II n'existe habituellement pas de retard 
de croissance intra-uterim L’intolerance aux 
graisses avec steatorrhee et diarrhee est 
quasi-constante ; c'est le premier signe 3 
apparatus chez I'enfant. Des vomissements, 
une distension abdominale puis une cassure 
staturoponderale s’associent des la petite 
enfance pour I’abetalipoproteinemie, I'hypo- 
betalipoproteinemie homozygote et la MRC, 
Lhypobetafipoprotdinemie hbterozygote est 
gen^ralernent asymptomatique. Ces symp- 
tdmes digestifs disparaissent en quelques 
jours a quelques semaines sous un regime 
pauvre en TG a longue chaine (regime pauvre 
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en graisses ou enrichi en TG a chaTnes 
moyennes - TOM). Involution des troubles 
digestifs au cours de la vie est variable, mars 
le plus soLivent il persiste une malabsorption. 

Le foie est le plus souvent normal, mais 
une he pat omega He avec steatose et eventuel- 
lement unc cytolysc moderce (2-3 N) peuvent 
etre rencontrees. Oe rares cas de cirrhose 
ont bte rapportes au cours de I'abetalipo- 
proteinOmie et de lhypobl;talipoprotdidnmie 
homozygote. Les patients avec hypobetafipo- 
proteinemie heterozygote, bien qu'iis soient 
asymptomatiques, semblentneanmoins sus- 
ceptibles a develop per une cirrhose. 

Signes neurologiques 
et musculaires 

La carence en vitamine E entraTne une 
diminution de sa concentration dans les 
fibres nerveuses periph6rrques„ Cette diminu¬ 
tion semble prdcdder la deg£nerescence axo- 
nale. En i'absence de traitement, les signes 
neurologiques principaux sont plus marques 
d a n s I r a beta I i p o p rote i nem i e et I ’ hy pobeta I i po - 
proteinemie homozygote : perte des reflexes 
achilleens vers Bans, puis demyelimsation 
pdriphdrique et certrale provoquant une dimi¬ 
nution de la proprioception., une dysarthrieet 
uneataxie, survenant entre 10 et 20 ans, Les 
potentials evoques et relectromyogramme 
retrouvent une baissedes potentieis d’action 
sensoriels precedent les signes diniques. 

Une myopathie primitive peut s’y associer, 
avec anomalie structurelle des fibres mus¬ 
culaires, faiblesse musculaire et augmen¬ 
tation plasmatique des enzymes (creatine 
kinase), Elle se retrouve dans les deux formes 
severes : abetalipoproteinemieethypobetali- 
poprotdinemie homozygote, d’hypocholestd- 
roldmie ainsi que dans fa MRC. 

Enfin, dans rabetalipoproteinemie et 
r hypob eta 6 ipo proteinemie homozygote, une 
degenerescence retinienne pigmentaire, 
decelable au ret i nogram me des I'age de 
1 an, et au fond d’ceil d£s 2 ou 3 ans, est 
responsible d'une diminution de Tacuite de 
la vision nocturne entre 0 et 10 ans. Elle evo- 
lue rarement jusqu'a la cecite, Les atteintes 
oculaires dans la MRC sont moderees, telfes 
que micronystagmus, diminution de la vision 
nocturne ou des couleurs (axe bleu-jaune). 

Autres atteintes 

Une cardiomyopathie dont la frequence 
n'est pas connue se retrouve chez certains 
patients adultes avecabetalipoproteinemie et 


quelques rares sujets avec MRC, ainsi qu'une 
fibrose myocardique ou pericardtque, 

Une demineralisation osseuse et un 
retard d'age osseux sont decrits ; F’incidence 
exacte n'est pas bien documents. Elle resul- 
terait de la malabsorption, de la dbnutrition 
et de la carence en vitamine D. 

Biologie 

Bilan lipidique 

Si ces trots maladies genetiques par- 
tagerst certaines anomalies communes du 
bilan lipidique, chacune pr£sente des particu- 
lahtes dans I 1 intensity ou le type de ces ano¬ 
malies com me resume dans le tableau 7.2, 
Les troubles communs com portent une 
baisse gbnerale des lipides ; abaissement du 
CT, de I'ApoB et une diminution du LDL-C plus 
importante que celle du HDL-C. Enfin, les TG 
et les PL sont le plus souvent bas. Un element 
diagnostique essentiel est I'absence d'aug- 
mentation apres charge orale en graisses des 
CM, ApoB et TG. 

Oars rabetalipoproteinemie et dans 
rhypobetalipoprotGinemfe homozygote sans 
ApoB tronqude, les anomalies sont les plus 
severes. Les taux de CT sont effondres et 
I’ApoB est indetectable ou extremement 
faible, Les TG sont le plus souvent irferieurs 
a 0,1 g/L. Apres epreuve de charge orale en 
graisses, les CM, I'ApoB et les TG n'augmen- 
tent pas. La seule population lipoproteique 
presente dans le plasma est la fraction HDL, 
bien que les faux circulants soient plus bas 
que dans la population generale. 

Dans I’hypobetalipoproteinemie homozy¬ 
gote avec ApoB tronquee, bien que les taux 
de CT et de LDL-C soient aussi effondres 
que dans la forme homozygote sans tronca- 
ture, I'ApoB en revanche est mesurable mais 
a des concentrations tres faibles (souvent 
< 10 mg/dL) et on peut detecter les deux 
formes (ApoB 100 et ApoB tronquee) , Les TG 
sont normaux a jeun et peuvent augmenter 
aprbs epreuve de charge. Enfin, les niveaux 
de HDL sont trbs variables selon les patients 
(de 0,2 a 0,8 g/L). 

Dans I'hypobetalipoproteinemie h£t6ro- 
zygote, le CT, le LDL-C et I'ApoB sont dimi- 
nues environ de moitie par rapport aux sujets 
controles, Les TG sont abaisses mats de 
manlere variable selon Ses etudes, Les HDL 
varient selon le type de mutation, pouvant 
etre abaissds., normaux ou meme augments. 
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Dans la MRC h ie CT est diminue mais 
pas effondre (> 50 mg/dL). les lipoproteines 
contenant I’ApoB 48 sentabsentee (CM) alors 
que celles synthEtisEes avec E'ApoB 100 
sont presentes mais abaissees (VLDL, LDL), 
Le HDL-C est abaisse de moitie, ainst que 
I'ApoA |, Enfin r les TG a jeun sont norma ux, 
contralrement aux deux autres maladies, 
mats n'augmentent pas aprEs la charge 
orafe en graisses, et il rfy a pas de CM, ni 
d'ApoB 48 secretEs dans la circulation. Les 
HDL sont abaisses. 

Autres lipides 

La carence en vitamines liposolubles 
explique les complications neuro-oculaires 
qui peuvent survenir. Lestaux plasmatiques 
de vita mine E et de p-carotene sont toujours 
trEs Pas chez les patients avec abetalipopro- 
tEinEmie ou hypobetalipoprotEinemie homo¬ 
zygote. Les concentrations en vitamines A, 
K et D sont proportionnellement plus ele- 
vees, probablement en raison d’un transport 
meins dependant des CM que la vitamine E, 
Une carence en acides gras essentials est 
possible. 

Acanthocytose 

L'acanthocylose designs la deformation 
en spicules de la membrane des erythrocytes 
(pathologique si > 5 % des erythrocytes), 
Dans I’abetalipoproteinemie ou I'hypobeta- 
llpoproteinemie homozygote sans ApoB 
tronquEe, I'aeanthocytose est constants et 
irreversible. En revanche, dans les autres 
formes d'hypobetalipoprotEinemie et dans 
la MRC, i'acanthocytose est exceptionnelle 
et seulement a des taux bas. 

Diagnostic 

Le mode de revelation des hypocholes- 
terolemies famiHales varie en fonction de 
Tage. Le plus souvent e’est en pEriode nEo- 
natale que le diagnostic est posE au cours 
d'un bilan de diarrhee chronique avec cassure 
de la courbe de croissance, avec un bilan 
lipidique evocateur par Hntensite de I'hypo- 
cholesterolomie ou le profil particulier des 
lipoproteines. L’endoscopie haute meten Evi¬ 
dence une muqueuse duodEnale blanchatre 
due E la stEatose enterocytaire, confirmee 
en histologic par la presence de vacuoles 
lipidiques intra-enterocytaires, Latteinte his- 
tologique est heterogene, ce qui justifie la 
realisation de biopsies multiples. Un regime 


riche en lipides dans les 3 jours precedents 
I’endoscople permet d’augmenter la sensibi- 
lite de ('exploration en majorant la surcharge 
lipidique des entErocytes, 

Chez 1'enfant plus grand, I'exploration 
d une cytolyse chronique peut conduire au 
diagnostic etjustifie qu’un bilan lipidique soil 
realise dans cette circonstance. 

Chez I'adolescent ou I'adulte, les compli¬ 
cations neurologiques peuvent etre le point 
d’appeL La carence en vitamine E fait partie 
des etiologies habituellement recherchees 
devant une ataxie. 

La charge en graisses (50 g/nn 2 ) montre 
I'absence d'augmentation des TG au cours 
des 4 heures survant le test. Le diagnostic 
genetique permettra de confirmer la suspi¬ 
cion d’hypocholestdrolemie familiale, 

Le bilan lipidique des parents permet 
d’orienter le diagnostic : en cas d’hypocho- 
lestErolEmie parentale, une hypobetalipopro- 
teinemie sera suspectee avec atteinte des 
deux parents en cas d'hypobEtalipoprotei- 
nemie homozygote et d un seul parent dans 
les formes heterozygotes, alors que dans 
LabetalipoprotElnEmie et la MRC, les bilans 
lipidiques des parents sont normaux. 

Traitement 

La prise en charge des hypocholesterole- 
mies familiales repose sur les conseils die- 
tetiques et la supplementation en vitamines 
liposolubles, 

Un regime pauvre en graisses (inferieur 
a 15 % des apports Energetiques totaux) est 
indispensable pourameliorer la diarrhEe chro¬ 
nique et permettre une renutrition efficace. 
Des apports suffisants en AGE n-3/n-G (ajout 
d'huile de poisson et de colza a raison de 2 a 
4 cuiileres a cafe par jour pour lejeune enfant 
et 5 a 10 cuiileres a cafE par jour pour le 
grand enfant) sont Indispensables. Chez les 
jeunes enfants, les preparations a base de 
TCM permettent I'arret rapide de la diarrhee 
tout en fournissant un apport calorique stiffi- 
sant, en accord avec les apports nutritionnels 
conseillEs pour rage. 

De fortes doses de vitamine E (100 Ul/ 
kg/j) ont dEmontrE leur effi cache pour prE- 
venir, ralenttr ou corriger les complications 
neurologiques au cours de l abEtalipoprotEi- 
nemie. Des doses inferieures (50 Ul/kg/j) par 
voie orale sont suffisantes dans la MRC, La 
vitamine A doit etre associee a la vitamine E 
afin de prEvenir les complications oculaires. 
Des doses de 15 000 Ul/j de vitamine A sont 
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classiquement utilisees[7.28], La supplemen- 
tat.ton en vitamine D peut preventr [’apparition 
d'une osteopenie si elie est debutee tot et a 
dose suffisarte {800 a 1 200 Ul/j). La carence 
en vita mine Kest rare. La supplementation est 
ndcessaire 3 la dose de 15 mg par semaine, a 
adapter au taux de prothrombine (TP). 

Les objectifs du suivi sont de surveNier 
retat nutritiormel et la croissance de f enfant, 
I’observance du traitement et la survenue 
eventuelle des complications hepatiques, 
neuromusculsires, oculaires ou osseuses. 
Les examens a realiser dans le suivi des 
hypocholesterolemies sont les suivants: 
NFS (recherche d'andmie), bilan hepatique 
(recherche de cytolyse et de cholestase) 
et echographique (recherche de steatose 
et d'hypertension portals)* bilan iipidique, 
profil des acides gras essentiels (recherche 
de carence), dosage des vita mines A, D et 
E t du TP, de la CPK ; examen ophtalmolo- 
gique avec vision des couleurs et £lectro- 
retinogramme, examen neurologique avec 
electromyogramme, echographie cardlaque, 
absorptiometrie biphotonique (recherche de 
demineralisation os sense). La frequence des 
exarnens depend du type d’hypocholestero- 
l#mie et de la gravity de i’atteinte eventual- 
lement presente. 

Anomalies congenitaies 
de ['absorption des ions 

Sodium 

La diarrhee sodee congenitale a ete 
decrite pour la premiere fois en 1985. Les 
etudes de transfert entre des vesicules et la 
bordure en brosse intestinale, prelevde £ par- 
tir de biopsies, ont montre que cette rnaladie 
etait due a la perte de fonction d'un echan- 
geur NaVH + (NHE) au niveau de la bordure 
en brosse du jejunum, 

II s’agit d’une pathologie tres rare, avec 
un peu plus d'une dizaine de cas rapport£s 
dans la litterature. Elie survlent des les pre¬ 
miers jours de vie, avec un volume de selles 
liquides tres important (> 50-100 mL/kg/j), 
qui entrafne une hyponatremie et une aci- 
dose metabolique. Un hydramnios peut etre 
ddcrit en antenatal. Une forme syndromique 
associant atresie anale et/ou des choanes, 
hypertelorisms et erosions corneennes a ega- 
lement ete decrite [7,29]. devolution peut se 
faire soit vers un deces dans les premiers 
mois ou les premieres annees de vie en 


raison de perturbations hydroelectrolytiques 
et metaboliques severes, ou de complica¬ 
tions de la nutrition parenterale, soit vers une 
adaptation avec rage et une toidrance de la 
nutrition enterale. Cette pathologie de trans¬ 
mission autosomique recessive implsquerait 
un gene codant pour une proteine NHE. Plu- 
sieurs isoformes de cette proteine existent, 
NHE1 a NHE8. codees par les genes 5LC9A1 
a SLC9A8 respectivement, localises sur dlffe- 
rents chromosomes. Chez les patients ayant 
une diarrhee sodee congenitale syndromique, 
des mutations de SPINT2, gene codant pour 
un inhibiteur de serine-protease, ont ete 
retrouvees [7,29], D’autres hypotheses 
peu vent etre evoqudes devant un tableau 
de diarrhee sodde congenitale, com me une 
cytopathie mitochondriale avec deficit du 
complexe I au niveau intestinal, avec un cas 
decrit en 2009 [7.30], 

Chlore 

La diarrhee chloree congenitale est une 
pathologie plus frdquente que la diarrhee 
sodee congdnitale, avec plus de 250 cas 
rapportes depuis ia premiere description en 
1945. Sa prevalence est plus elevee dans 
certains pays comme la Finland©, la Pologne 
et les pays arabes [7.31]. Dans une serie de 
21 enfants finlandais, on notait constamment 
une naissance avant terme, avec presence 
d'un hydramnios et d'anses intestinales dis 
tenduesen prenatal et absence de meconium 
suggerant un debut antenatal de la diarrhee. 
La diarrhee est pre sente des le premier jour de 
vie, avec des selles aqueuses dont la concen¬ 
tration en Crest en moyennede 130 mrmal/L 
(100-150). Ces selles peuvent etre confon- 
dues avec des urines. La perte de poids 
dans les premiers jours est souvent impor¬ 
tant©, de I’ordre de 15 a 20 %. L’abdomen 
estdistendu, pouvant evoquerune pathologie 
chirurgicale sous-jacente. II existe une hypo- 
chloremie < 10 mmol/L et une hyponatremie 
< 130 mmol/L, rapidement accompagnees 
d'une alcaiose metabolique et d'une hypoka- 
liemie. A longterme, on note une hypofertilite 
masculine, une inflammation intestinale, des 
hernies inguinales, une hyperuricdmie et un 
risque d’atteinte renale pouvant evoluer vers 
finsuffisance renale term inale, 

Cette pathologie de transmission autoso¬ 
mique recessive est causee par une muta¬ 
tion du gene SLC26A3 localise en 7q.31 qui 
code pour une proteine transmembranaire, un 
dchangeur CI“/HC0 3 _ present au pole apical 
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de cellules epitheliales [7.31], Cette proteins 
est presente essentielfement au niveau de 
I'ileon et du colon. Dans la diarrhee chloree 
cong£nitale T site ne permet plus I'absorption 
du Cl~et la secretion de HCG 3 ~. Ces troubles 
entraTnent une perte de fonction seconds ire 
du transport couple Na + /H + par I'echangeur 
IMHE2 et/ou NHE3. Un byperaldosteronisme 
secondaire permet une reabsorption de Na 1 
par le colon et le tubule rGnal mais entrame 
fappantion d'une hypokali^mie et d r une alca- 
lose metabolique. Au niveau moleculaire, 
55 mutations ontete rapportees recemment, 
dont 21 non decrites precedemment [7,32]* 
II sagit pour 30 de ces mutations de substi¬ 
tutions d'un seal nucleotide, entralnant des 
mutations faux-sens (n = 18) ou non-sens 
(n = 7) et de mutations d’un site d'dpissage 
(n = 5), Les autres mutations concernent 
essertieltement de petites deletions ou inser¬ 
tions (n = 21). 

Letraitement consiste en une supplemen¬ 
tation en IMaCJ et KCI au long cours, initia- 
lement par vole intraveineuse puis par voie 
orale. repartie en 3-4 prises quotidicnncs, 
Les concentrations varient pour le NaCl de 
0,7 % a 1.8 % et pour le KCI de O r 3 % a 1,9 % 
respectivement chez les nourrissons et les 
enfants de plus de 3 ans [7.31], A ces ages, 
les besoms en Cl sont respectivement de 
Lord re de 6-8 mmol/kg/j et 3-4 mmol/kg/j, 
II faut assurer une re hydr station specifique 
lors d’episodes de deshydratation aigue, com- 
pliquant une diarrhee aigue virale voire des 
infections respiratoires [7.31], 


Conclusion 

Si ces pathologies congenitales de la 
digestion et de I'absorption intestinale sont 
rates* leur connaissance est indispensable. 
Une prise en charge adaptee permet en effet 
d’eviter des complications parfois irrever- 
sibfes voire letales. 
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CHAPITRE. 8 


Enteropathies congenitales 
a revelation neonatale 

Olivier Goulet, Julie Salomon 


Points essentiels 


■4 Les enteropathies congenitales a 
revelation neonatale sont rares et par- 
fois responsables d’une insuffisance 
intestinale severe, voire irreversible. 

■4 Elies se caractdrisent par des diar- 
rh£es chroniques a ddbut neonatal et 
aggravees par I'alimentation. 

-4 Les progres recents de la genetique 
ouvrent la perspective de mieux com- 
prendre et trailer les enteropathies 
congenitales par anomaiie du deve- 
loppement de I'cnterocytc (atrophic 
microvillositaire, dyspiasie epithelial© 
intest inale C tufting enteropathy) et 
diarrhee syndromique ou syndrome 
tricho-hepato-enterique, 

-4 Les enteropathies auto-immunes 
CEAI) sont rares et severes. Elies 
peuvent toucher les deux sexes, meme 
si la forme la plus emblematique est le 
syndrome IPEX {immune dysregufa - 
tion poiyendocrinopathy, enteropathy, 
X-hnked) qui ne touche que les gar- 
gons et est lie a une mutation du gene 
FoxpS. L'expression dinique des EAl est 
variable mais toujoursdominee par une 
diarrhee souvent glairosanglante com- 
pliquee d'une enteropathie exsudative 
et de manifestations extradigestives. 


Les enteropathies congenitafes a revelation 
neonatale (ECRN)sont des maladies digestives 
rares, par fois responsabfes d’une insuffisance 
intestinale severe, voire irreversible [8.1]. Elies 
ont comma caracteristique commune d'etre 
responsabfes de diarrhees chroniques a debut 


neonatal et aggravees par {’alimentation. Eiles 
se distinguent des diarrhees infectieuses, alien 
giques, ou Me s a un deficit immunitaire car 
fes symp tomes, cfe meme que fes anomalies 
histologiques, sont permanents, Malgre une 
amelioration de i'esperance de We iiee auxpro¬ 
gres de la prise err charge au long cours en 
nutrition parenterafe (NP), etdans certains cas 
par une transplantation intestinale , les formes 
fes plus severes gardent r sans prise en charge 
adaptee, un pronostic encore mediocre avec 
une mortalite elevee Iiee aux complications de 
ia NP, et/ou aux complications de la transplan¬ 
tation intestinaie. S'agissant des enteropathies 
congenitales par anomaiie du deveioppement 
cfe Lenterocyfe (ECADE), fes progres recents de 
la genetique ouvrent la perspective d’une meii- 
feure comprehension cfe tears mecanismes et 
permettent d’envisager dans un futur proche 
des traitements etiologtques plus cidles en 
complement des traitements symptomatiques. 
D feres et deja, ta genetique per met te diagnos¬ 
tic prenatal dans fes families connues, ou 
lorsqu’ii existe des manifestations antenatales 
(hydramnios , dilatations intestinales, retard de 
crolssance Intra uterin (RCiU)). 

Les ECADE les plus severes, actueliement 
Pfen idendfiees, sont rotrophie microvillositaire 
(AMV), ta dysplasie epitheliaie intestinaie (DEI) 
(tufting enteropathy) et la diarrhee syndro¬ 
mique ou syndrome tricho hepato-enterique 
(DS/THE) [8.2]. Le diagnostic de ces entero¬ 
pathies est clinique, histologique et s appuie 
desormais sur fes donnees genetlques. 

Les enteropathies par deficits enzyma- 
tique s ou par defaut de transporters spec;- 
fique s sont moins graves [fig, 8.1) [8.3]. La 
demarche diagnostique est resumee dans la 
figure 8.2 qui distingue les quatre grands types 
d’enteropathie suivant l’expression de la diar¬ 
rhee et la nature de lanomalie en cause , 


93 







Nutriments et Electrolytes 


DiarrhEe osmotique 

Deficits enzymabques de la digestion 
des nutriments, 

Deficits en tfan-sporbeurs de nutriments 
ou d’ions. 


Z 


Diarrhee osmotique 

Anomalies du developpement entero- 
cytaime et de la muqueuse intestinal. 
entraTnart une malabsorption suvtrt? 
avec dentee neonatale. 



Diprrtiee secretaire 

Anomalies de I'homeostesie infest nale 
lies £ une actuation lymphocytalre, 
die-memo socondairo a une anomalio 
des T-regulatrices. 

Enteropathies auto-immunes et 
immunopathotogies complexes. 


Cellules 

entEroendocrines 


Cellule souche 
Cellule de Paneth 


Diarrhea osmotique 

Anomalies de la differenciation 
des celluies spuches vers la 
production des cellules entero 
endocrines [ex, : deficit en neuro- 
gGnine-3), 


Figure 8.1. Representation schematique des differences enteropathies. 


Atrophie microvillositaire 

Decrite pour la premiere fois en 1978, 
cette ECADE rare (1/100 000 naissances 
en France) se presente cliniquement le plus 
sou vent des la naissance par une diarrhee 
aqueuse profuse (250-300 mL/kg/j), parfors 
confondue avec des urines, avec des concen¬ 
trations en electrolytes fecaux proches de 
celles de Teffluent ileal (Na^; 90-100 mmol/L) 
[8,4], Cette pathologic menace le pronostic 
vital en quelques heures par ('installation 
rapide d'une dEshydratation sEvere. La diar¬ 
rhee persiste au repos digestif et s’aggrave 
lors de ['alimentation orale ou enterate. Des 
formes plus atypiques peuvent prendre un 
aspect de pseudo-obstruction intestinale 
avec des anses greles et coliques pleines 
et distendues. La diarrhEe existe dEs la vie 
foetale, se manifest ant par un hydramnios. II 
existe des formes meins severe s dans ies- 
quelles Ies symptomes peuvent n'apparaitre 
qu'au cours des premiers mois de vie (formes 
tardives). 


A rexamen histotogique standard, la 
coloration par hematoxyline-eosine (HE) met 
en evidence une atrophie villositaire hypo- 
plasique modErEe dans tout Tintestin greie. 
Initialement le diagnostic Eta it posE sur I’ana- 
lyse en mioroscopie electronique de biopsies 
duodenojejunales montrant des microvilto- 
sites absentee, ou rares T et des anomalies 
de surface de Tenterocyte, ainsi que de 
nornbreuses vEsicules intracytoplasmiques 
de taille variable fig. 8.3). Ceiles-ci corres¬ 
pondent a des corps d'inclusion membra- 
naires de microvillosites, accumulees sous la 
membrane apicale enterocytaire. II s'y asso- 
cic du materiel intracytoplasmique rehausse 
par le marquage a Tacide periodique de Schiff 
(PAS) appelE ft granules sEcrEtoires »au pole 
apical des enterocytes. Deux marquages sont 
de realisation simple et sont specifiques 
de I’atrophie microvillositaire (AMV); le PAS 
(fig, 8„4} r et rimmunomarquage par Tanti- 
CD1G. une peptidase neutre membranaire T 
qui rEalise normalement un marquage linEaire 
de la bordure en brosse dans Tintestin 
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Principales enteropathies a debut neonatal 


Persists au repos digestif 


Histoire familiale 
Consanguinity 
Hydramnios 
Diarrhee hydrique 
Sell as avec mucus 


Atrophie 

microvillositaire 

(MYG5B) 


Dysplasia epithelial 
Tufting enteropathy 
tEpCAM , SP/NT2) 


Aulres ? 
A identifier 


Consanguinity 

RCIU 

Dysmorphie faciale 
Anomalies des cheveux 
Hgpatomggalie 


Diarrhea syndromique 
Syndrome tricho- 
h£pato-enterique 

[TTG37, SKIV2L) 



Debut de J1 a J10 






Dirntnue au repos digestif 


Disparait au repos digestif 


T 


Histoire familiale 
Attcintos ©xtradigestives 
Enteropathie exsudative 
Lymphopenia, 
hypogamma.,. 


[mm unopat holog ies 
digestives 

Enteropathie auto-immune 
(IPEX) 

Deficii immuniiaire. 
oolite grave 


CDG syndrome 


Cytopathie mitochondriale 


Deficit en neurogenine-3 


lymphangiectasias 


Deficit en HSPG 


Malabsorption 
des sals biliaires 


v 


Exclusion des PLV 
Tests de tolerance: 
lactose, glucose, 
galactose, fructose 


Malabsorption 
glucose-galactose 
(SLC5A1.SLC5A2) 


Deficit primitif en lactase 
0-CV 


A ou 

hypo-p- li poprotejnemie 
(MTP t ApoB) 


Autres malabsorptions 
Insuffisance pancreatique 
Expression neonatale rare 


Histoire familiale 
Consanguinity 
Hydramnios/Rrematurite 
Diarrhea hydrique 


Diarrhee chloree 
{SLC26A3) 


Diarrhee sodee 
SPINT2 (forme syndromique) 
(SLCQA3, GUCY2Q 


APLV severe a toujours eftminer. 
Enteropathies auto-immunes ou deficit err s accharase- 
tsomattase apparaissent rarement en periode neonatale 


Figure 8.2. Orientation diagnostique dans Ies principales enteropathies £ revelation precoce. 


sain (fig. 8,4). Contrairement 3 diff^rents 
cortrdles (intestin normal, maladie cceliaque, 
enteropathie autoimmune, allergie), Ies AMV 
presentent au niveau des enterocytes de 
surface, un immunomarquage CD10 intra- 
cytoplasmique prononc£. Ces resultats sont 
simiiaires si Ton utilise un immunomarquage 
de t'antigene carcino-embryonnaire, et des 
phosphatases alcalines, mais ces marqueurs 


sont moins couramment utilises. Par ailleurs, 
Ies cellules des cryptes sont morphologique- 
ment quasiment normales et ne contiennent 
pas Ies vesicules apicales caracteristiques, 
Les inclusions microvillositaires ainsi quo Ies 
nombreux granules secretaires sont egale- 
ment presents 3 la surface de la muqueuse 
colique, qui est plus facilement accessible 
a la biopsie surtouf che? le nouveau-ne. 
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Figure 8.3. Atrophie microvi lositaire (micros¬ 
copic electronique de biopsie jejunale) ; la 
bordure en brosse est quasiment absente. 
Lg cytoplasme contient des inclusions micro- 
villositaires. 


Cependant, labondance des cellules A mucus 
au niveau colique g£ne la mise en Evidence 
des anomalies de la bordure en brosse des 
colonocytes. Ces anomalies enterocytaires 
ont pour consequence une malabsorption 
severe et pandigestive a I’origine d'une insuf- 
fisance intestinale definitive, 

Ptusieurs cas dans une meme famiille. 
bien souvent dans un contexte de consan- 
gulnite, ont conduit a envrsager une trans- 
mission autosomique recessive, En 2008, 


avec Muller et ai t nous avons montre que 
des mutations du gene /VfYG5B codant pour la 
prates ne motrice non conventionneile myosine 
de type Vb r sont assocides a I7VMV dans une 
cohorte de patients souffrant d'AMV & d£but 
precoce [8.5], La majority des patients souf- 
frant d'AMV a debut precoce et severe ont 
des mutations de MYQ5B, mais la maladie 
presente une heterogeneity alielique notable 
[8,5]. Les mutations d^crites sont respon- 
sables d r une perte de fonction de la protSine 
associee a des troubles de la polarite des 
cellules epithelsales, ce qui impliquerait la 
proteine MY05B dans la regulation de la circu¬ 
lation des prateines intracellulalres, arnsi que 
dans (’organisation du cytosquelette, Linacti- 
vatiors de MY05B dans des ligndescellulaires 
CaC0 2 entraine l T atrophie des microvillosit^s 
de la surface cel I u la I re, ainsi que la protru¬ 
sion progressive des cellules ainsi denudees, 
sutvie de leur exfoliation [8,6], Cod reproduit 
les aspects histologiques observes dans la 
forme humaine de I'AMV. L'accumulation des 
granules secretaires est la premiere anomalie 
detectee dans le cycle cellulaire de la cellule 
epitheliale, la formation d'inclusions micro- 
villositaires apparatt sccon da ire merit dans 
les cellules plus matures. Les granules 
secretoires correspondraient aux comparti- 
ments d'endomembrane tubulov^siculaires 
PAS+ observes en microscopic electronique. 
Le glycogene (glycocalyx) et les ly so somes/ 
endosomes tardifs marques egalement par 
le PAS contribueraient done a Laspect histo- 
logique de ce marquage, 

En 1992, une etude multieentrique de 
23 patients presentant une AMV avait mis 
en evidence une esperance de vie spontanee 
tres reduite avec une survie a 1 an inferieure 



Figure 8.4. Marquage a I’acide periodique de Sehiff (PAS), -a : rnuqueuse normale, marquage 
PAS normal de la bordure en brosse. b : atrophie microvillositaire : accumulation anormale de 
materiel PAS positif a Tapex du cytoplasme des enterocytes. 
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a 25 % [8.7]. La plupart des patients mour- 
raient de complications septiques, d’insuf- 
fisance hepatique ou de decompensation 
metabolique ou hydroelectrolytique. Les 
traitements par corticofdes, colostrum, ou 
epidermal growth factor out echoue, mais 
i'octreotide a ameliore un patient de faqon 
parhelia* La nutrition parenterale (NP) a 
perm is de pro longer cette espdrance de 
vie, avec neanmoins des limites dues aux 
complications {m£taboliques t vasculaires, 
infectieuses et hepatiques). De plus, sans 
avoir mis en evidence dissociation a une 
pathologic renale, certains de ces enfants 
presentaient des troubles hydroelectroly- 
ti'queschroniques eture acidose avec retard 
de croissance consecutif. Certains enfants, 
parce qu’ils ont traverse plusieurs episodes 
de deshydratatron associee a des apports 
phosphocalciques inadaptes, developpent 
une rephrocalcinose. L’existence din prurit 
et dine elevation des acides biliaires circu- 
lants est maintenant bien connue, suggerant 
que dans un certain nombre de cas, I’AMV est 
associee a une pathologie de I'epithelium et 
de la secretion blliaires [8.8, 8.9], Quelqucs 
cas plus rares d’enfants qui presentent une 
AMV, surtout dans sa forme tardive, survivent 
avec un volume de selles limite, et ne neces- 
sitantqu r une NP partielle. Des mutations pan 
ticulieres seralent associees a ces formes 
mol ns graves [8,10]* Finalement, me me avec 
une NP au longcours correctement conduit© 
permettant une croissance satisfaisante, la 
plupart des enfants conserve un d^bit de 
selles important et Inconfortable, justiffant 
des compensations quotidiennes avec un 
risque eleve de desliydratation severe, La 
transplantation intesti na le est alors devenue 
le seui traltement definitif de cette maladie 
digestive rare, avec des succ£s variables 
selon I'expertise des centres [8.8]. Dans 
I'etude retrospective monocentrique de 
24 patients porteurs d'AMV, dont pres de 
la moitie etait issue de families mediterra- 
neennes consanguines, prls en charge d 
I’hopital Necker-Enfants malades entre 1995 
et 2009, Halac et a \. ont rapporte 4 deces 
lies aux complications de la IMP avant I'age 
de 4 ans [8.8]. Avec ou sans transplantation 
intostinale, les patients avalentfrequemment 
un retard de croissance, un retard de deve¬ 
lop pernent psychomoteur, une pathologie 
hepatique (20/22 avec fibrose), une mala- 
die renale, ou de Tosteoporose [8.8]* Treize 
patients ont eu une transplantation intesti- 
nale (Tlx) grele plus colon le plus souvent, 

Enteropathies congenitales h revelation neonatale 


avec ou sans foie associe, a un age median 
de 3,5 ans, Le suivi apresTlx s'etalaitde 0,4 
a 14 ans, et le taux de survie a 5 ans dtait 
de 63 % sans Tlx, et 77 % apres Tlx [8,8]. 

Lapport de la genetique dans la com¬ 
prehension de la physiopathologie de I'AMV 
laisse entrevoir des possibilitis de thirapeu- 
tiques plus specifiquement ciblies sur les 
anomalies en cause, mais aucun traltement 
curatif rVest a ce jour envisageable pour 
I’AMV. En revanche, le diagnostic prenatal 
est maintenant pratique. 

Dysplasie epitheliale 
intesti nale ou congenital 
tufting enteropathy 

Au milieu des annees 1990, une autre 
diarrhee neonatale severe diffe rente de I’AMV 
a ete individualist sous le terme congenital 
tufting enteropathy (GTE) ou dysplasie bpithe- 
liale intestinal© (DEI) [8.11,8.12]. Elle est li£e 
a une anornalie constitutive de I’epithelium 
impliquant a la fois L intest in grele et le colon 
[8.11, 8,12], La DEI a la particularity d’etre 
cliniquementheterogene, parson association 
£ des malformations ou £ d’autres maladies 
epitheliales, mais elie est dgalement h£tb- 
rogene histologiquement et genetiquement. 

Dans ia forme la plustypique, les patients 
presentent une diarrhee severe des les pre¬ 
mieres semaines de vie. La plupart d’entre 
eux sont issus d’unions consanguines. La 
maladie est frequent© dans les populations 
d’Afrique du Nord et de la peninsule arabique, 
mais egalement en Turquie et en Italie. II est 
habituel dans ces families de retrouver des 
cas d'enfants m-orts dans les premiers mais 
de vie, d’une diarrhee severe d r origine in cor¬ 
nua, La plupart du temps, la diarrhee persist© 
au repos digestif, mats d’une moindre inten¬ 
sity que dans I'AMV. Des essais de nutrition 
entdrale continue avec des hydrolysats pous- 
ses de proteines, ou des solutions d’acides 
amines n’ont fait qu'accentuer la diarrhee 
initial©, aggravant le retard de croissance 
de ces nouveau-nes avec une malnutrition 
proteino-energetique severe. Si (’expression 
Clinique peut parfois faire ^voquer le diagnos¬ 
tic d’AMV, ['analyse histotogique de biopsies 
de I'intestin grele et du colon permet de dts- 
tinguer aisement ces deux entites* Une atro¬ 
phia villositaire est presente mais de severity 
variable. Dans la forme typique, les anoma¬ 
lies sont principalement localises dans 
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I 'epithelium (grele et colon) et consistent en 
une disorganisation ties enterocytes de sur¬ 
face avec un regroupement focal sous forme 
de « houppettes * ou «tufts * (fig. 8,5). Ces 
houppettes caractdristiques correspondent a 
des enterocytes non apoptotiques en cours 
de detachement de TepitheHum. Les tufts 
peuvent etre presents sur pres de 70 % des 
villosites, generalement a I’apex de celles- 
ci. Ces anomalies se voient egalement dans 
I'dpitheiium des cryptes, celles-ci pr£sen- 
tant des dilatations pseudokystiques et un 
aspect ramifie traduisant un renouvellement 
anormalt L’etude des composants de la lame 
basale a mis en evidence des depots anor- 
maux de laminine et d’heparane sulfate pro¬ 
teoglycan, parallefement a des anomalies de 
la structure des desmosomes, qui sont plus 
nombreux et plus longs, correles par une aug¬ 
mentation de regression de la desmogleine 
[8.13]. Le diagnostic deffnitifde DEI r>'est sou- 
vent pose que tardivement car les elements 
histologiques caracteristiques manquent en 
general dans les premiers mois de vie, ce qui 
justifie de repeter les biopsies. Une des dif- 
ficultes provient de I'infiltration de la lamina 
propria par des cellules mononuclees I, qui 
peuvent o-rienter b tort vers une enteropathie 
3 composante immunitaire, surtout quand les 
houppettes manquent rnitiafemenL La per- 
meabitite intestinale accrue, liee a I'adhesion 
cel I u la ire defectueuse, pourrait etre respon- 
sable de cette reaction inflammatoire, 

En 2008, Sivagnanam et ai. ont montre 
['association de mutations du gdne EPCAM 
avec la DEI [8.14]. Dans la literature* comme 
dans noire cohorte de patients DEI, le phe¬ 
notype associe aux mutations de EPCAM 
est generalement une diarrhee congenitale 
isolee, sans symptome extradigestif asso- 
cid, hormis parfois une arthrite de revelation 
tardive. EPCAM appartient aux recepteurs 
d'adhesion cellulaire (CAM) qui, en plus de 
fonctions structurelles, joue un role dans la 
signal! sation, Ea migration, la proliferation et la 
differentiation cellulaire (8.15,8.16]. EPCAM 
n’est pas retrouv^e dans la membrane api- 
cale des enterocytes (microvillosites) et n'est 
presente que sur les membranes laterales, 
ou eile permet le rapprochement des mem¬ 
branes intercellulaires. En mediant les inter¬ 
actions homotypiques entre les lymphocytes 
intra-Ppitheliaux et les cellules £pith£fiale& 
intesti males, EPCAM pourrait constituer une 
barriere immunologiq-ue contre les infections 
de la muqueuse [8.15], et inversement en cas 
d'absence pourrait contribuer a Sa reaction 



Figure 8.5. Dyspiasie ^pitheliale intestinale : 
atrophie villositaire partielle avec hyperplasie 
des glandes et/ou aspect pseudokystique 
ramifie des glandes: desorganisation de 
(’epithelium de surface (« tufts »}. 


inflammatoire observde dans la DEL La dimi¬ 
nution de I'expression d'EPCAM reduit, mais 
n'aboiit pas complefement, la proliferation et 
la migration cellulaire [8,15], Par ailieurs, le 
schema depression d 'EPCAM varie en fonc- 
tion de la maturation cellulai re : norma lenient, 
dans les cryptes coliques, region germinale 
de la muqueuse colique, les cellules expri- 
mentfortement EPCAJW, mais son expression 
decrolt au fur et a mesure que les cellules se 
differencient et migrent vers le sommet des 
villositds [8.15]. Les souris KO pour EPCAM 
ne sont pas viables, les foetus mourant in 
utero pre sen tent un RC1U, un retard de deve- 
loppement, ainsi que des anomalies placen- 
taires tres nettes, suffisantes pour expliquer 
la mortfoetale [8.17]. En revanche, les souris 
EPCAM +/- sont viables, ne presenter! pas 
d'anomalie phenotypique particulidre et sont 
fertiles [8.16]. EPCAM est done une molecule 
pleiotropique avec un important role dans 
f'initiation, le deveioppement, le maintien, la 
reparation, et le fonctionnement des epithe¬ 
liums de I’organisme [8.15]. 

Si cliniquement la forme typique de DEI 
ne comporte que la diarrhee precoce et 
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persistants, plusisurs cas de DEI ont maim 
tenant ete decrits associes a d'autres ano¬ 
malies phenotypiques : atresie des choanes, 
atteintes cutandophandrienne et hdmatolo- 
gique, atteintes conjonctivalestS.lS], anoma¬ 
lies osseuses, et dans un cas un syndrome de 
Dubowitz. Certains patients de notre cohorte 
presentent de plus des atresies digestives 
(oesophagienne, intestinale) ou une imperfo- 
ratlon anale. Dans notre cohorte, la forme 
digestive isolde correspond a 65 % et la forme 
associant la diarrhee a d'autres anomalies 
correspond a 35 % des cas [8.19], Ces asso¬ 
ciations rendent compte de la grande hetero- 
geneite phenoty pique de la DEI. 

En 2010, Sivagnanam et at. ont mis en evi¬ 
dence I’existence d'une mutation de SPINT2 
chez un patient presentant une DE! en asso¬ 
ciation syndromique remarquablement simi- 
laire a la forme decrite par Heinz-Erian, dans 
les cas de diarrhee sodee congenitaie (CSD) 
(8.20, 8.21). Heinz-Erian et ai ont montre 
la presence d’une mutation du gone SPtNT2 
chez des patients porteurs d’une * CSD * de 
forme syndromique, ies patients non syndro- 
miques n'avaient pas de mutation de ce gene 
[8,21]. Les symptdmes presents en dehors 
de la diarrhee etaient: drosions corneennes, 
atrdsie des choanes, fente palatine, ha mar- 
tome aortique, anomalies des pouces, atre- 
sie angle, dysmorphic faciale, retard mental 
modere, fistula rectovaginale [8.21], Dans 
notre cohorte de DEI de forme syndromique, 
la diarrhee est associde d une ou plusieurs 
de ces anomalies : keratite ponctude super- 
ficielle (KPS), atresie des choanes, de I'ceso- 
phage ou de I’intestin, iimperforation anale, 
dysplasie pileire, hyperlaxite cutanea, ano¬ 
malies osseuses, hexodactylie et dysmorphic 
faciale. Les anomalies n'apparaissent quiso- 
Idment pour la plupart, sauf pour les KPS et 
les atresies des choanes qui sont retrouvees 
dans la population de nos patients mutes pour 
$PINT2 f chez tous les enfants pour I'atteinte 
conjonctivale et dans 50 % des cas pour I’atre- 
sie des choanes ; et qui ne sont jamais retrou- 
vdes dans la population des patients mutds 
pour EPCAM. Le cas decrit par Sivagnanam 
etaf, etait porteur d’atteinte conjonctivale 
[8.20], Dans Farticle de Heinz-Erian efaL, 
I'incidence de Tatteinte conjonctivale etart 
moindre (9/15). Paraiileurs, SI n'est pas exclu 
que ies symptomes conjonctivaux puissent ne 
pas etre identifies ou a p para it re tardive merit, 
voire meme manquer [8.16], II pourrait ega- 
lament y avoir une difference liec a Tortgine 
geographique des patients (Autrlche, Suede, 
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Pays-Bas), qui differe de celle des notres 
(France, Italie, Suisse/Aliemagne, Algeria, 
Canada), Aucune description d’enfant mute 
pour SPINT2 ne rapporte d’arthrite, alors 
que quelques cas dans la litterature ont ete 
decrits associant DEI et arthrlte et differentes 
mutations d’EPCAM. S'agissant de la mutation 
EPCAM, un effet fondateur dans la region de 
la pdninsule arabique a dtd mis en Evidence 
par Salomon et aL [8.22]. 

La definition de la diarrhee sodee conge¬ 
nita I e (DSC) (voir chapitre 7) repose sur I’exis- 
tence d’une diarrhee neonatale avec des 
pertes sodees import antes (> 70 mmol/L 
dans les cas decrits par Heinz-Erian) et sur 
(’absence d'anomalie histologique specifique 
de I'AMV ou de la DEI [8.23], II se pourrait 
done que la DSC puisse etre, on fait, dans 
sa forme syndromique au moins T une forme 
de DEI dont les anomalies histofoglques ne 
sont pas caracteristiques en pdriode ndona- 
tale [8.19, 8,21]. Comme cela a ete souligne 
p recede mment, les tufts peuvent manquer 
dans les premieres explorations, et les pertes 
feeales des patients atteints de DEI peuvent, 
comme dans I’AMV, depasser 90 mmol/L. 
Quelle que soft I'explication, la constatation 
de ces similitudes phenotypiques et geno- 
typiques entre la DE! et la DSC conduit a 
rediscuter la classification de ces ECADE, 

La protelne SP1NT2 n'a pas, a ce jour, 
de lien biologique identifle avec EPCAM, 
SPINT2 est une proteine transmembranaire 
egalement nommee bepatoeyfe growth factor 
activator inhibitor type 2 (HAL2), qu i e rupee he 
(’activation de I'hepatocyte growth factor 
(HGF) r et est potentiellement un inhibiteurde 
sdrines proteases. Ces dernleres sont impli- 
qudes, entre autres voies mdtaboliques, dans 
la digestion. Via HGF, SPINT2 est impliquee 
dans la regeneration epitheliafe, ainsi que 
dans les voles de signalisation impliquant 
NF-kappa-B et le TGF-beta, De faqon tres 
interessante, Szabo ef al. ont montrd que la 
regulation par SPIIMT2/HAI2 de la protease 
de surface matriptase, etait essentielle au 
developpement du placenta, a la fermeture 
du tube neural et a la survie des souris, ce 
qui a quelques similitudes avec la souris KO 
pour EPCAM [8.24]. Par ailleurs T llnactlvation 
de SPINT2 entralne la perte de polarity des 
cellules epitheliales [8,24]. 

Les enfants porteurs d'une DEI neces- 
sitent une NP prolongee, Dans la majorite des 
cas, la severite de la malabsorption intesti- 
nale et de la diarrhee rend les enfants depen¬ 
dant a vie, mais certains enfants sembient 
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presenter un phenotype moins severe avec Or 
sevrage, au moins partial, possible apres une 
ou deux decennies [8.25]. Dans tous les cas, 
la NP dott permettre d'eviter le retarddecrois- 
sance, tandis que les complications, parfois 
fatales, doivent efre prevenues. Dans cette 
situation, se pose alors I'lndication d’une 
transplantation intestinale. 

Diarrhee syndromique 
ou syndrome 
trico-hepato-enterique 

Dans cette pathologie les patients pre- 
sententune diarrhee dans les premiers mois 
de vie (dans le premier mois dans la plupart 
des cas, ou au plus tard avant te 6 e mois), 
et partagent plusieurs anomalies phenoty- 
piques. Elies ont ete rapportees pour la pre¬ 
miere fois en 1994 par Gsrault, Goulet et a/., 
chez des enfarsls trails £ Thopital Necker 
[8.26]. Cette premiere description s'est affi- 
nee par la suite [3.27], tandis que des muta 
tions ont ete mises en evidence [8.28-8.31], 
Elfe comporte les anomalies suivantes ; 

• un retard de croissance intra-uterin quasi 
pathognomonique de ce type d’ECADE ; 

• un deficit immunitaire inconstant et variable 
associant un defaut de reponse humorale, 


malgre un taux normal d'immunoglobu lines, 
ainsi que des anomalies des tests cutanes 
a des antigenes specifiques, malgre une 
bonne rdponse proiiterative in vitro ; 

* une dysmorphie faciale associant un front 
preeminent, une base du nez large, et un 
hypertelorisme {fig. 8.6a) ; 

* des anomalies des cheveux qui sent lai- 
neux, incoiffables, ddpigmentes et facile- 
ment deracinables, presentant a l r examen 
microscopique en lumiere polarisee, en un 
aspect de trichorrhexis nodosum ou trichon 
rhexie noueusc (fig. 8.6b) ; 

* une hepatopathie fibrosante in const ante 
(50 % des cas environ) evofuant vers la 
cirrhose precoce, non attribuable a i h in- 
suffisance intestinale ou & la nutrition 
parents rale ; 

* des anomaliescutandes inciuantdestaches 
cafd-au-lait sur les membres inferieurs ; 

* divers: des anomalies eardiaques, un 
retard mental, une colite ont etd deerrts 
sporadiquement, ainsi qu'un cas isole asso- 
ciant hydramnios, anomalies placentaires 
et hemochromatose congenital [8,31], 

La diarrhee est liee a une malabsorption 
severe et definitive ; une hepatopathie est 
associee dans 50 % des cas avec fibrose 
extensive ou cirrhose [8.26, 8.27]. Lana- 
lyse histologique des biopsies intestine les 
de ces patients n'est pas spdcifique, avec 



Figure 8.6. a : dysmorphie facials typique avec implantation basse des cheveux qui sont lai- 
neux et incoiffables, Le visage est taracteristique avec des joues bombees, un front large et 
preeminent un petit menton, un philtrum long et un certain degre d'hyperteiorisme. b : aspect 
caracteristique des cheveux au microscope en lumiere polarisee avec image de trichorrhexis 
nodosum, bien que cette anomalie ne soit pas specifique de cette maladie digestive. 
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une atrophia villositaire moderee a severe, 
un Infiltrat inconstant de la lamina propria 
par des cellules mononuclees, mais sans 
anomalie de repithblium. 

L'identification en 2010 par Hartley et a/. T 
de mutations du gene TTC37 chez des enfants 
presentant une diarrhea syndromique asso- 
ciee a une hepatopathie, a conduit a I’appel- 
lation de syndrome tricho-hepato-entehque 
(THE) [8.28]. Cette entite off re des pers¬ 
pectives pour comprendre les mecanismes 
physiopathologiques sous-jacents a cette 
expression phenotypique. TTC37 code pour 
une proteine hypothetique connue sous le 
ncm de Thespin, dont Fabre et al. ont montre 
i’existence dans de nombreux tissus (endo¬ 
thelium vasculaire, ganglions, tige pituitaire, 
poumon et intestin) [8.28, 8.29]. File n’est 
pas exphmee dans le foie, contra irement a 
ce que Ihepatopathie ctinique pourrait laisser 
supposer [8.29]. La structure hypothetique 
est une proteine majoritairement cytosolique 
avec4 domaines transmembranaires [8.29], 
Tous les cas de diarrhea syndromique n'ont 
pourtant pas de mutation du gene TTC37. 
Cliniquement heterogene, la diarrhee syn¬ 
dromique s f est done revelee etre une mala- 
die egalement gbnetiquement heterog£ne, 
En 2012 P Fabre etaL ont mis en Evidence 
chez des patients ayant une diarrhee syndro¬ 
mique, non mutes pour T7C37, des mutations 
du gene SKIV2L [8.30], Ce gene code pour 
une proteine du complex© multiproteique SKi P 
qui est implique dans le controle de TARN 
par rexosome, comprenant la regulation des 
ARNm normaux et la degradation des ARMm 
non fonctionnels. Ces decouvertes recentes 
ayant ouvert la voie t de plus amples etudes 
sent desormais necessaires pour progresser 
dans la comprehension de cette pathologie 
complexe. 

Le pronostic de cette ECADE est mauvais, 
le deces survenant le plus souvent dans les 
premieres annees avec parfois une hepato- 
pathie precoce evoiuant rapidement vers la 
cirrhose terminale. De fagon exceptionnelle, 
certains patients auraient attaint 3Qans 
[8.31], 

Enteropathies immunes 
et auto-immunes 

Au debut des annees 1980,, ont ete 
dec rites des diarrhees graves precoces et pro- 
longees, initialement considerees comme des 
maladies cceliaques*refractaires »[8.32]. On 


doit a Unsworthet Walker-Smith la demonstra¬ 
tion qu’il s’agissait en realite d’enteropathies 
auto-immunes, dans iesquelles ont ete mis en 
evidence, en immunofluorescence indirecte, 
des anticorps circulants dirigbs vers les enfo¬ 
rce ytes (AC anti-enterocytes) (fig. 8.7), Ces 
enteropathies auto-immunes (EAI) sent rares 
et severes. Elies peuvent toucher les deux 
sexes, mime si la forme la plus embiematique 
est le syndrome IPEX (immune dysreguiation 
polyendocrinopathy, enteropathy, X-linked) qui 
ne touche que les gargons et est lie a une 
mutation du gene Foxp3 [8.33, 8.34], 

L'EAI s'exprime dans des delais variables 
apres la naissance, parfois declenchee par 
un changement d’alimentation, une vacci¬ 
nation, une infection intercurrente en appa- 
rence banale. Lexpression Clinique des EAI 
est variable mais toujours dominee par une 
diarrhea souvent glairosanglante, compliquee 
d une enteropathie exsudative et de manifes¬ 
tations extradigestives variables dans leur 
nombre et leur siviriti. Les manifestations 
extradigestives sont principalement des 
atteintes auto-immunes (anemie hemolytique, 
diabete de type 1 , glomerulonephrite) et des 
manifestations altergiques dominees par un 
eczema etendu et rebelle (tab. 8.1). Lasso- 
ciation de certaines manifestations doit fame 
evoquerle diagnostic d’EAl : diabete precoce, 
tableau d’allergie severe et rebelle supposes 
aux proteines du lait de vache associe a des 
faux dlgE superieurs a 1 000 unites, diar¬ 
rhee attribute a une colite severe associee 
a une atteinte du grele ou Unverse, et resis- 
fante aux traitements habitue!s. 



Figure 8.7 Immunofluorescence indirecte d'une 
muqueuse nor male reentrant le marquage par 
les anticorps anti-enterocytes circulants d'un 
patient atteint d'un IPEX. 
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L'expression clmique et le genotype per- 
rnettent de proposer une classification des EAL 
probabtement proviso!re : syndrome IPEX (EA1 
type 1, mutation Foxp3) r EAI type 2 [IPEX-tfke 
nor Foxp3) t ou EAI type 3 touch ant gargons et 
filles et s’associant peu, ou pas, £ des manifes¬ 
tations extradigestives (tab. 8.1). Lesmanifes¬ 
tations biologiques, essentielies an diagnostic, 
sontSgalement variables (tab. 8,2). Ilfautsou- 
lignerl'absenced''arguments ■■ classiques -*en 


faveur d'un deficit immunitaire, I'existence de 
taux tres el eves d’lgE et la presence d ? anfi- 
corps circulants, anti-enterocytes et anti- 
75 kDa etdiriges centre differentes structures, 
L'etude des lymphocytes T-regulateurs dans un 
laboratoire experiments met sur la voie d'un 
IPEX, confirme par l’etude du gene Foxp3 (8.33, 
8,34], 

Histologiquement, les EAI se manrfestent, 
au niveau du duodenum et du jejunum, par 


Tableau 8.1 Enteropathie auto-immune : manifestations cfiniques des enteropathies 
auto-immunes. 


Manifestations 

IPEX 

EAI type 2 

EAI type 3 

Diarrhee (souvent glairosanglante) 

-i- 

+ 

-i- 

Enteropathie exsudatlve 

-i- 

+ 

-i- 

Eczema severe 

-i- 

+ 

0 

Retard de croissanoe 

+ 

+ 

■K 

Diattete type 1 

+ 

+ 

0 

Hypothyroi'die 

+ 

+ 

0 

Glomerulonephrite 

+ 

+ 

0 

Anemie hemolytique 

+ 

+ 

0 

Thrombopenie 

+ 

+ 

0 


Tableau 8.2. Enteropathie auto-immune ; manifestations biologiques. 


Manifestations 

Expression 

Situations specffiques 

Eosinophilic 

Parfois 


T-regulateurs 

Diminues ou absents 

Surtout IPEX 

CD4/CD8 

Normal ou peu augments 


tgG, IgA, IgM 

Nor males 


igE 

ESe\tees, voire ttes elevees 

Surtout IPEX 

AC anti-enterocyte 

Presents 

Type tgG, parfois IgM ou IgA 

AC anti-75 kDa 

Souvent presents 

Surtout IPEX 

AC anticotonocytes 

Parfois presents 

Type IgG, parfois IgM ou IgA 

AC anti cellules a mucus 

Presents ou absents 


AC an ti-GAD 

Presents ou absents 

Surtout IPEX 

AC anti-DMA 

Ptesents ou absents 


Hypoalbuminemie 

Toujours abaissee 


ASAT/ALAT 

Parfois augmentees 


Clairance dc I'alphal -antitrypsins 

Augmented 
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une atrophie villositaire subtotals a totals, 
une infiltration mononucleee de la lamina 
propria , des destructions gland u la ires, mais, 
fait important, ll n'y a aucune augmentation 
des lymphocytes intra-£pithdliaux (fig. 8.8) 
[8,35], Les lesions digestives peuvent etre 
limitees, ou sembler limitees au greie mais 
intersssent so overt la t otalite du tractus 
digestif de Festomac au rectum corroborant 
en general la severite de la diarrhea et de 
1'entdropathie exsudative. 

Involution, en I'absence de prise en 
charge nutritionnelfe (nutrition parenterale), 
n'est pas letale mais peut conduire a un 
tableau de malnutrition severe favorise par 
l entdropathieexsudative. Suspecter une EAl 
impose le repos digestif qui a, en lui-meme, 
une certaine valeur diagnostique. La diarrhee 
diminue mats ne s’amende pas. Des que fe 
diagnostic est etabli ou fortement suspecte, 
le traitement que nous utilisons actuelle- 
ment comporte : cortlcoldes, tacrolimus et 
azathioprine (tab. 8.3 . II permet, en gene¬ 
ral, d'obtenlr la resolution des symptomes et 
la cicatrisation de la muqueuse intestinale, 
qui doit etre controlee avant realimentation, 
Dans un certain nombre de cas T des rechutes 
sent observees a 1'arret ou a distance de 
1'arret des cortico'ides. De nouveaux bolus 
de solum^drol ou les anti-TNF peuvent etre 
discutes, Dans les formes dIPEX resistant 
aux therapeutiques conventionnelles, y com- 
pris les anti-TNF, une greffe ailogenique de 
moelle doit etre discutee avec les immu- 
nologistes [8,36, 8.37]. Des resultats tres 
positifs ontete rapportds mais il ne faut pas 
sous-estimer la lourdeur et les risques de 
cette therapeutique. 



Figure 8.8. Atrophie villositaire totele avec infil- 
trat mo none dee de la lamina propria sans aug¬ 
mentation des lymphocytes intra-epitheliaux. 
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Tableau 8.3 Enteropathie auto-immune : 
propositions therapeutiques. 


Traitements 

Repos digestif 
et nutrition 
parenteral e 

Toujours jusqu’a remission. 
Realimentation hypoalterg^nlque 

Corticoi'des 

Bolus de Solumedrol®: 

20-25 mg/kg/j (3 jours), puis 
recyclage jusqu’a 1 mg/kg/j 

Tacrolimus 

faux sanguins : 3-12 ng/mL 

Azathioprine 

2 mg/kg/j 

Anti-TNF 

En cas d'echec initial ou de 

rechute 

Greffe do moelle 

En cas de resistance aux 
traitements precedents 


Autres enteropathies 
a revelation neonatale 
ou precoce 

La diarrhee chloree congenitale (GMIM 
214700), la diarrhee sodde congenitale 
[8.38, 8.39], la malabsorption du glucose- 
galactose (OMIM 606824), la malabsorption 
du fructose, le deficit congenital en lactase 
(OMIM 223000), le deficit en sucrase-isomal- 
tase (dfsaccharidase) (OMIM 222900) et les 
hypobetalipoproteindmies sont abordds dans 
le chap/fre 7. 

Deficit en neurogenine-3 
(enteric anendochnosis ) 
(OMIM 610370) 

Ce deficit tres rare entrain© une diarrhee 
severe et precoce liee a un defaut de cellules 
entdro-endocrines, en raison de la perte de 
fonction de la neurogdnine-3. Le nombre de 
cas rapportes est trop faible pour etablir un 
tableau caracteristique. Neanmotns les trois 
cas rapportes dans la description princeps 
du deficit presentaient tous une diarrhee 
hydrique, quel que soil le type d'alimentation 
(Iait de mdre T formule, hydrolysat, solution 
decides amines), persistante au repos diges¬ 
tif [8.40], Histologiquement avec des colora¬ 
tions standard, la muqueuse intestinale ne 
montre qu'une atrophie villositaire moderee 
ou absente, et pas d’infiltrat inflammatoire. 
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Seules les colorations speeifiques (etlro- 
mogranine A) et la mise en evidence de la 
mutation permettent le diagnostic, En raison 
du role de la neurogenine-3 dans ie develop- 
pement des dots pancrdatiques, un diab^te 
peut exister des la naissance ou survenirvers 
I'age de 4 a 10 a ns si les patients survivent 
[841]. II rfexiste pas de traltement ettolo- 
gique, La transplantation intestinale n’a pas 
ete envisages dans cette indication. 
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Points essentiels 


■4 Dans les pays industrialises, la diar¬ 
rhea aigue est le plus souvent d’inten- 
site faible ou moderee, et devolution 
favorable en quelques jours. 

-4 La deshydratation secondaire a la 
d iarrhee a ig ue reste nea n moi ns u ne d gs 
principales causes de mort evitable du 
jeune enfant. 

■4 II faut utitiserexclusivement les solu¬ 
tes de rehydratation orale disponibles 
en officine et rembourses par la Secu¬ 
rity socials depute 2003. 

-4 II n'y a pas de justification a retarder 
la ^introduction de I'aJimentation orale 
au-dela de 4 a 6 heurss de rehydrata¬ 
tion oraie exclusive. 

*4 II n'y a pas de justification a arreter 
rallaitement chez un nourrisson presen- 
tant une diarrhee aigue. 

-4 ^utilisation d’une preparation sans 
lactose pendant i a 2 semaines n'est 
justifide qu'en cas de diarrhee severe, 
trainante ou persistante. 

■4 Chez le nourrisson de meins de 
6 mois, on ne dispose pas de donnees 
permettant de guider le choix de la 
realimentation entre une prepara¬ 
tion « standard.» et un hydrolysat de 
proteines. 

-4 Trois medicaments ont hautori- 
sation de mise sur le marche pour le 
traitement de la diarrhee aigue avant 
I'age de 2 ans en France : diosmectite, 
Lactobacillus LB inactive par la chaleur, 
et racecadotril. 

QOO 


*4 L'ESPGHAN ( European Society for 
Paediatric Gastroenterology, Hepato¬ 
logy andNutrition ) et I’ESPID C European 
Society for Pediatric infectious Disease ) 
indiquent que Lactobacillus rhamno- 
sus GG et Saccharomyces boufardii 
peuvent etre utilises avec une recom- 
ma nd at ion forte et Lactobacillus re uteri 
DSM 17938 et Lactobacillus LB inactive 
avec une recommandation faible. 

-4 Le traitement antibiotique a des 
indications tres iimitees : encore syste- 
matique en cas d infection a Shigella sp r 
limite aux indications suivarites ; age 
< 3 mois, immunodepression ; sepsis ; 
bacteriemie en cas d J lnfcction a Sal¬ 
monella sp ou Campylobacter sp. 

<4 Les vaccfns anti -Rotavirus ont une 
efficacite de Ford re de 70 % vis-a-vis 
de toutes les diarrheas a Rotavirus et 
de pres de 100 % vis-a-vis des formes 
severes. La vaccination n'est malheu- 
reusement pas remboursee en France. 

Le suivi des recommandations sur 
la prise en charge de la diarrhee aigue 
chez fenfant s'est ameliore mais ii est 
perfectible, en particulier pour I'utilisa¬ 
tion des solutes de rehydratation orale. 

La gravite de la diarrhee aigue est bien 
connue dans les pays en developpement, 
ou le nombre de deeds annuals par diarrhee 
aigue chez fenfant de moins de 5 ans eta It 
estime par {'Organisation mondiaie de la sante 
(QMS) a 760 000 en 2013. contre 1,6 million 
en 2002 et 4,5 millions en 1979 [9.1]. Dans 
les pays industrialises , la diarrhee aigue est le 
plus souvent d’intensite faible ou moderee f et 
devolution favorable en quelques jours , Eite 
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est cepenc/arft responsabfe d'une morbidity 
fmportante et d'une mortalite non negligeabte. 
La tieshydratation secondaire a une diarrhee 
aigue reste en effet une des princi pates causes 
de mort evitable chez le jeune enfant. 

L'incidence annueile de fa diarrhea aigue 
vane de 0,5 a 2 episodes par enfant age de 
moins de 3 ans en Europe [9.2J. Les Rotavi¬ 
rus sont les agents pathogenes les plus fre¬ 
quents et ie plus souvent responsabies de 
deshydratation et d'hospitalisation. Les Noro- 
virus f qui sont a I engine de 10 a 15% des 
hospitalisations , deviennent progressive meet 
la princi pate cause de diarrhee dans les pays a 
forte couverture vaccinale contre le Rotavirus. 
Les infections bacteriennes r en particular a 
Campylobacter sp, Sa/mone//a sp r Shigella sp 
et Vere/n/a sp sont beaucoup plus rares dans 
les pays industrialises, et ie role pathogene de 
Clostridium difficile est discute chez I’enfant 
de moins de 2-3 ans. Linfection par Giardia 
lamblia est rarement associee a une diarrhee 
aigue, sauf en cas de deficit immunitaire , et 
V infection par Cryptosporidium s urtout obser- 
vee au cours d'epidemies en creche, Linfec¬ 
tion par Entamoeba histolytica en mefropo/e 
ne concerne que I’enfant de retour d’une zone 
d’endemie. 

La rehydratation orale et fa reafindenta¬ 
tion precoce sont ies « pierres anguiaircs » du 
traitement de la diarrhee aigue du nourrisson 
et du jeune enfant. La place des traitements 
medicamenteux est secondaire. 

Conduite a tenir devant 
une diarrhee aigue 

La diarrhee aigue est definie seion 
POMS par remission quotidienne d’au moins 
3 selles molles on liquides pendant au moins 
24 heures et au plus 7 jours. Devant une diar¬ 
rhee aigue chez I'enfant, il faut: 

* rechercher les arguments anamnestiques 
et cliniques en faveur d'une etiologie 
sous-jacente, inf ec tie use ou non ; et 6 va¬ 
luer la ndcessite de rdaiiser des examens 
complementaires ; 

* rechercher la presence d'une deshydrata¬ 
tion et son intensity ; 

* evaluer les facteurs de gravity en faveur 
d'une hospitalisation. 

Enquete etiologique 

L interrogate ire recherche la notion de 
garde en collect!vile (creche), un contage 


familial, une suspicion de toxvinfecticm ali¬ 
ment a ire collective (TIAC), un voyage recent 
en zone endemique, fa prise d'antibiotiques. 
Outre la ddshydratation (cf. infra), I'examen 
Clinique recherche un foyer infectieux sous- 
jacent (en particufier ORL ou respiratoire), des 
signes de sepsis et des arguments en faveur 
d’une pathologicale chirurgicale sous-jacente 
(ballonnement abdominal, boudin dlnvagina- 
tion T defense, contracture), ou d'un syndrome 
hemoiytique et urdmique (paleur, cedemes, 
purpura, hypertension arterielle, oligurie). Les 
indications de la coproculture sont limitees ; 
diarrhee glairosanglante ; sejour recent en 
zone endemique ; diarrhee survenant dans 
I’entourage dun patient atteint de diarrhde 
£ Shigella sp ; contexts dvocateur de TIAC ; 
diarrhee chez un enfant immunodeprime ou 
age de moins de 3 mois, La coproculture 
recherche des germes pathogenes, en par¬ 
ti culier Salmonella sp, Shigella sp et Campy¬ 
lobacter sp. La plupart des Escherichia cols, 
les staphyiocoques, Proteus sp et Pseudomo¬ 
nas sp ne sont pas pathogenes chez I'enfant 
immunocompetent. II n’y a pas de justification 
a realfser d’autres examens biologiques chez 
un enfant suivi en ambulatofre, Le dosage de 
la CRP ou de la procalcitonine ne permet pas 
d’orienter vers une dtiologie bacterienne ou 
virale, et les donnees concernant le dosage de 
la cal protect in e fee ale sort insuffisa rites pour 
conclure [9,3], L'examen parasitotogique des 
selles mestjustifie qu en cas de deficit immu¬ 
nitaire sous-jacent ou de diarrhbe persistante. 

Une fadvre dlevbe (> 40 P C), des selles 
sanglantes, des doufeurs abdominales et 
des signes neurologiques sont plusfrequem- 
ment associes a une diarrhee d’origine bacte¬ 
rienne tandis que des vomissements (ce qui 
a justifies le terme de « gastroenterite »), des 
symptomes ORL, respiratoires ou cutanes 
associes, la periode automno-hivernate et 
la frequentatfon d’une collectsvite sont evo- 
cateurs d'une diarrhee d'origine virale f9,4], 
Les diarrhees associees aux antibiotiques 
(DAA) sont peu frequentes et bdnignes chez 
I’enfant. En utilisant la definition de fa diar¬ 
rhee aigue de I’OIVtS, une etude a montre 
que 11 % des enfants recevant une antibio- 
therapie orale en ambulatoire presentaient 
une DAA, d’une duree moyenne de 4 jours, 
debutant en moyenne 5 jours a pres fe debut 
de Lantibiothdrapie [9.5], Aucun enfant n'dtait 
hospitalise. L’incidente de la DAA eta it plus 
etevee chez les enfants de moins de 2 ans et 
en cas de traitement par ( association amoxi- 
cifline-acide ciavulanique. 
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Recherche 

d’une deshydratation 

Devant un nourrisson ou un jeune enfant 
attaint de diarrhee aigue, il faut evaluer si : 

■ I'intensite de la deshydratation permet 
TutUtsation de la rehydratation oral© ou 
si, au contraire, une rehydratation par voie 
intragastrique ou Intraveineuse en milieu 
hospitalier est ndcessaire ; 

* Cette rehydratation orale peutetre rdalisee 
a domicile. 

Le diagnostic de deshydratation chez un 
nourrisson rVest pas facile. La perte de poids r 
qui est en thdorie le meMleur crit^re objectif 
pour calculer le pourcentage de ddshydrata- 
tion, n’est evaluable que si on dispose d’un 
poids recent mesure peu avant la diarrhee 
aigue, Les premiers signes cliniques de des¬ 
hydratation apparalssent pour une perte de 
poids d’environ 3 % [9.2]. Une echelie deva¬ 
luation de la deshydratation a et£ proposes 
dans les recommendations communes de 
I'ESPGHAN (European Soc/efy for Paediatric 
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition) 
et de I'ESPID (European Soa'efy for Pediatric 
Infectious Disease), pu PI lees en 2014 |9.2| 
(tab, 9.1). 

Le jeune age {< 6 mois), la frequence des 
selles (> S/j) et des vomissements (> 2/j 
avant 1 an et > 4/j a pres 1 an) t I'absence 
d'allaitement maternel et la malnutrition 
sont les principaux facteurs de risque de 
deshydratation. 

Recherche de facteurs de gravite 
- Decision d’hospitafisation 

Les facteurs de gravite d’une diarrhee 
aigue sont le tres jeune age (< 3 mois) T un 
terrain 3 risque et des signes de deshydra¬ 
tation severe. Un choc hemodynamique et/ 
ou des troubles severes de la conscience 


Imposent a levidence une hospitalisation en 
urgence, tout comme des signes de sepsis, 
des vomissements incoercibles et/ou une 
diarrhde profuse, un terrain & risque (prema¬ 
turity pathologie chronique), une suspicion 
de pathologie sous™jacente f en particutier 
invagination infestinale aigue ou syndrome 
hemolytique et uremique, 

En cas de doute sur la competence des 
parents, i! vaut mieux un sejour de quelques 
heures a Thopitat plutot que de prendre le 
risque d"une incomprehension, qui augments 
le risque de deshydratation severe et de com- 
plications graves. 

Si i’enfant n’est pas hospitalise, il est 
indispensable d'expliquer aux parents les 
signes justifiant de rappeler le mddecin ou 
d'amener I'enfant a I’hdpital : les vomisse¬ 
ments persistent ou I'enfant refuse de boire ; 
la respiration est rapide ; les yeux sont creux 
ou eernes ; I'enfant dort beaucoup et les 
parents n’arrivent pas d le reveil Ier. 


Rehydratation orale 

Rappel physiopathologique 

La teneur en eau et en electrolytes des 
seliles est la resultant© de Tabsorption intes- 
tlnale au niveau des enterocytes matures, 
situes preferentiellement au sommet des 
villosites, et de la secretion intestinale au 
niveau des cryptes [9.6]. La diarrhee resulte 
d r un ddsequilibre entre les flux d'absorption 
et de secretion. Les diarrhees aigues par 
hypersecretion, dont le modele est le cholera 
ou l’infection a Escherichia co// enterotoxino- 
gene, peuvent entrainer des pertes hydroso- 
ddes importantes (concentration fecale de 
sodium > 60 mmol/L). Les diarrhees aigues 
par diminution de I'absorption liee a la des¬ 
truction des enterocytes, dont le modele est 


Tableau 9.1. Echelie devaluation de la deshydratation (d J apres [9.2]). 


Carecteristiques 

0 

1 

2 

Apparence general e 

Normale 

Assoiffe. agile ou lethargique 
mais irritable au toucher 

Somnolent., hypotonique, 
froid, moite, ± comateux 

Yeux 

Normaux 

Un peu cneux/cernes 

Tres creux/cernes 

Muqueuses (tongue) 

Humlcte 

Coltante 

Seche 

Larmes 

Normales 

Di minuses 

Absentes 


Score 0 : absence de deshydratation ; see re 1 4 : deshydratation legere ; score 5-8 : deshydratation moderse a severe. 
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1'infectlon a Rotavirus, s’accompagnent de 
pertes hydrosodees plus faibles (concen¬ 
tration fecale de sodium de I'ordre de 30 a 
40 mmol/L). 

Mode enaction et efficacite 

Quels que soient I'agent §tiologique et 
Je mecanisme de la diarrhee, i| persiste des 
capacites d'absorption intestinale des elec¬ 
trolytes, en particular du sodium, et done de 
Lean, permettant de compenser les pertes 
fecales. L'absorption intestinale du sodium 
est couple d celle du glucose (cotransport 
glucose-sodium), et done fapilitee par la pre¬ 
sence concomitante de glucose dans le solute 
de rehydratation orale (SRO) [9.6]. Lefficacite 
de la rehydratation orale a ete de montree 
quels que soient rage du patient et la cause 
de !a diarrhee. Une mdta-analyse regroupant 
17 etudes a conclu que la rehydratation orale 
est aussi efficace que la rehydratation intra- 
veineuse (IV), tant pour la prise de poids que 
pour la duree de la diarrhee. La duree d ! hos- 
pitalisation etait plus courts chez les enfants 
r£hydrat£s par voie orale. Le taux d'dchecs de 
la rehydratation orale etait de 4 % [9.7]. 

Composition des SRO 

II faut utiliser exclusivement les SRO dis- 
ponibles en officine, et proscrire I'utilisation 
de solutes ■ maison » artisanaux, a fortiori 
de I'eau pure, de la soupe de carottes et des 
Poissons gazeuses & base de cola, dent la 
composition est totalement inadaptee. L'eau 
pure et la soupe de carotte sont depourvues 
de glucose, et un I itre de Coca-Cola* 1 contfent 
meins de 2 mmol de sodium etde 1 mmol de 
potassium, pour une osmolarite de I'ordre de 
750 mOsm/L. Les SRO doivent etre conser¬ 
ves au refrigdrateur et consommes dans les 
24 heures suivant leur reconstitution. 

L'OMS et I'ESPGHAN ontemisdes recom- 
mandations pour la composition des SRO 
(tab. 0.2). Lutilisation de SRO hypo-osmo- 
laires (osmolarite < 250 mOsm/L) s'accom- 
pagne d'une diminution des vomissements T 
du ddbit des selles et du recours & une per¬ 
fusion IV [9.8J. Un SRO pour enfants attaints 
de malnutrition severe est disponibfe (ReSo- 
Mai*), qui contient du magnesium, du cuivre r 
du zinc, plus de potassium (40 mmol/L) et 
moins de sodium (45 mmol/L) que les SRO 
classiques [9.9]. 

Depuis Larrete du 16 rmai 2003, ies 
SRO sont rembourses en France pour les 


nourrissons et enfants de moins de 5 ans 
atteints de diarrhee aigue, au prix de 
6,20 euros pour un conditionnement d’au 
moins 10 sachets [9.10]. Pour etre rembour- 
sables. ies SRO doivent: 

* ne contenir que des glucides (a ['exclu¬ 
sion du lactose), des electrolytes (sodium, 
potassium, chlore) et des agents alcatini- 
sants (citrates ou bicarbonates); 

* repondre aux specifications suivanfes, pour 
un sachet £ dissoudre dans 200 mL d r eau : 

- sodium compris entre 50 et 60 mmol/L ; 

- potassium compris entre 20 et 
25 mmol/L; 

- agents alcalinisants : citrates compris 
entre 8 et 12 mmol/L, ou bicarbonates 
compris entre 24 et 36 mmol/L ; 

- osmoiarite inferieure ou egafe a 
270 mOsm/L 

Des modifications de composition des 
SRO ont ete proposees, Elies concernenf la 
supplementation en lactoferrine, lysozyme 
ou zinc (avec ou sans prdbiotique associP), 
radjonction d’acides amines {glycine, ala¬ 
nine, isoleucine ou glutamine, carburant 
preferential de renterocyte), pour permettre 
d H equilibrer la balance azotee et favoriser la 
rdabsorption de sodium, et Lutilisation de 
saccharose (en raison du gout suerd pour 
optimiser ['acceptation}, de polymeres de glu¬ 
cose (dextrine-maltose ou amidon provenant 
de riz ou de ble) P ou de mlel pour augmenter 
Lapport energetique avec une faible osmola- 
ritd [9.11J, Ces SRO modifies ne sont pas plus 
efficaces que les SRO contenant uniquement 


Tableau 9.2 Recommandatlons decom¬ 
position (pour 1 litre reconstitue) des 
solutions de rehydratation orale de LQMS 
et de LESPGHAN. 



QMS 

ESPGHAN 

Energie (kcal) 

54 

56-80 

Osmolarite (mOsm/L) 

245 

200-250 

Glucides totaux (g): 

- glucose (g) 

13,5 

14-20 

- dextrine-maltose (g) 

- 

- 

- saccharose (g) 

- 

— 

Sodium (mmol) 

75 

60 

Potassium (mmol) 

20 

20 

Bicarbonales (mmol) 

- 

- 

Citrates (mmol) 

10 

10 
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du glucose et des ions [9.2], L’aromatisatiorr 
des SRQ avec le jus de fruit ou le strop favori 
de I’enfant doit etre evitee car elle peut en 
modifier la composition en ions et augmenter 
I'osmolaritd. 

Mode d’utilisation du SRO 

Les SRO ont longtemps efe discredits 
parce quails ne reduisent pas immediatement 
la diarrhee. Prendre le temps ndcessaire pour 
expliquer aux parents les principes d'action 
et d'utilisation du SRO est essentiel : pro¬ 
poser souvent, sans limites de nombre ou 
de quantite (la soif etant le meilleur regula- 
teur), fractionner en cas de vomissements, 
et hospitaliser s'ils persistent. II faut debu- 
ter par petites quantites, en proposant ini- 
tialement des prises tres frequentes, voire 
toutes les 1 a 2 minutes si i'enfant a tres 
soif, Des que la rehydratation est obtenue, 
des quantites plus importantes de liquids 
peuventetre proposees. Des vomissements 
de faible intensity, lies a une c£tose de 
jeiine, ne centre indiquent pas I’utilisation 
du SRO (au contraire* puisque rapport en 
glucides va aider a corriger la cetose), sous 
reserve qu’ils disparaissent rapidement, En 
cas de vomissements, la rehydratation doit 
etre interrompue pendant 5 Si 10 minutes, 
et I'administration du SRO, donne bien frais, 
doit etre plus lente,. II convient d’expliqueraux 
parents quo la persistance de seiies liquides 
rfest pas anormale ; elle ne signifie pas que 
le SRO est irtefficace. Le fait que Penfant 
emette sou vent une selle au moment ou il 
boit est du au reflexe gastrocolique normal. 
La quantite de SRO varie selon Page et le 
poids du nourrisson, et Pintensite de ia des¬ 
hydratation, Lenfant boit ad libitum jusqu'a 
correction tot ale de la deshydratation, Cer¬ 
tains nounissons peuvent boire une quantity 
de SRO de Pordre de 200 a 300 mL/kg en 
une journee, 

Duree d'utilisation du SRO 

La re introduction de Palimentation apres 
4 heures de rehydratation orale exclusive est 
aussi efficace et bien supportee qu"apres 
24 heures de rehydratation orale exclusive, 
avecun meilleur gain ponderal etsans que les 
complications et la perennisation ou la reci- 
d ive precGce de la diarrhee, ne soient plus fre¬ 
quents [9.2], Si le nourrisson est peu ou pas 
des hydrate, ou si fa deshydratation est corri- 
gbe, le refus du SRO est rapide, conduisant 


alors a debater ia realimentation. En cas de 
vomissements incoerclbles ou d'exacerba- 
tion de la diarrhee, en general secondaires 
a une malabsorption intestinale du giucose, 
une hospitalisation est indispensable. En cas 
de choc. I'enfant doit recevoir un bolus IV de 
20 mL/kg de serum sale a 0,9 %, renouvele si 
necessaire. La rehydratation peut etretentee 
par sonde nasogastrique (SNG) avant denvi- 
sager la voie IV. La rehydratation enterale par 
SNG est en effetaussi efficace que la r£hydra- 
tation IV, avec une moindre frequence d’eve- 
nements indesirables et un sejour hospitalier 
plus court [9.2], La rehydratation * rapide * 
par SNG (40-50 mL/kg en 3 a 6 heures) est 
aussi efficace que lorsqu'elle est rdalisee sur 
une duree de 24 heures. 


Realimentation precoce 

Mecanismes d’action 

La re introduction rapide de I'alimentation 
permet de diminuer les anomalies de la pen 
meabilite intestinale, de faciliteria reparation 
de la muqueuse intestinale et le maintien 
de ractivitb des disaccharidases (lactase 
et saccharase), et done d'am^liorer le gain 
ponderal. 

Chez [’enfant ailaite 

II exlste un consensus pour poursuivre 
I'allaitement, en alternant les prises de SRO 
et les tetees, Chez I'enfant ailaite exclusi 
vementp il faut eviter pendant la periode de 
diarrhee I’introduction de preparations pour 
nourrissons ou de suite contenant des pro- 
trines de laitou de soja dans la crainte d’une 
sensibilisation a ces proteines, favoris£e par 
I immaturity immunitaire intestinale et I'aug- 
mentation de la permeabiiite intestinale. 

Chez [’enfant nourri 

avec une preparation 

pour nourrissons ou de suite 

Des les annees 1950, le Professeur 
Robert Debre pronait « une realimentation 
a instaurer aussi rapidement que le permet 
I’etat de I'enfant... sans tenir compte du 
caractbre des selles T de fagon a dviter toute 
inanition qui, si elle se prolongeait, risquerait 
de lui devenir funeste *, 

Au cours d’une diarrhee d’origire virale, la 
destruction des enterocytes peut contribuer 
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a I'apparition d'une atrophie villositaire 
d'intensite variable, L'acceleratlon du renou- 
vellenient cellulaire aboutit a la presence 
denterocytes immature©, entraTnant une 
diminution dies activity© des dtsaccharidases, 
en particiilier de la lactase. 11 en resulte un 
risque augments dlntolerance secondaire au 
lactose, facilement confirmee par la mise en 
evidence d H un pH acide des selies, Inferieura 
5. En fait, I'intolerance secondaire au lactose 
re survient que dans 5 a 10 % des cas. Elle 
est plus frequente en cas d’infection a Rota¬ 
virus et chez le nourrisson < 6 mois. 

Une revue Cochrane, incluant 12 etudes 
realisees chez des enfant© ages de mol ns 
de 10 ans a confirms que la r£aIimentation 
ptecoce, d^butee pendant ou imnrtediatement 
apres la rehydratation orale, n'augrnerte pas 
le risque d'apparrtion de vomissements, de 
persistance de la diarrhee ou de recours a 
une rehydratation intraveineuse, ni la duree 
d'une eventuelle hospitalisation par rapport 
a la tealimentation dbbutee 20 a 48 heures 
apres le debut de la rehydratation [9,12]. 
Les nourrissons atteints de diarrhee aigue 
peuvent recevoir pendant la rehydratation 
orale, ou au plus tard 4 a 6 heures apres son 
debut, la preparation pour nourrissons ou de 
suite qu' i Is recevaient avant I'apparition de la 
diarrhee, a reconstitution normals d'emblee 
[9,13], Lorsque I'a lamentation eta it deja diver- 
sifiee avant ('apparition de la diarrhee, ('uti¬ 
lisation d'aliments reputes antidiarrheiques 
(carottes, pommes-coings, riz, pommes de 
terre, bananes) est conseiltee. 

II n'y a pas lieu de proposer systematlque- 
ment une preparation sans lactose meme si 
une revue Cochrane a montre que son utili¬ 
sation pourraitetre associee a une reduction 
moderee (IS heures) de la dutee de la diar- 
rhde et des deques d'echec du traitement. 
Ce constat ntetait cependant observe que 
chez les enfants hospitalises. L'utilisation 
d'unc preparation sans lactose est justifies 
pour une duree de 1 a 2 semaines en cas de 
diarrhee sbvere, tralnante ou recidivante, de 
terrain fragile sous-jacent ou de teapparitlon 
d'une diarrhee profuse apres la ^Introduc¬ 
tion de la preparation habituelle, con tenant 
du lactose, que recevait le nourrisson avant 
la diarrhee [9.13]. 

Chez I’enfant de moins de 6 mois, la 
prudence ©'impose, A Hntoldrance au lac¬ 
tose peut s’ajouter une malabsorption 
des graisses, une enteropathie exsudative 
voire une allergic aux proteines du lait de 
vache favoris^e par ('augmentation de la 


permeabilite intestinale, qui peuvent contri- 
buer a ('apparition d'une diarrhee chronique, 
appeiee « syndrome post-enteritique 
Aucune donnde ne permet de conclure & 
cet ^ge sur la meilleure attitude dietetique 
a proposer. Certains auteurs proposent la 
reintroduction de la preparation habituelle 
alors que d’autres conseillent, surtout avant 
Tage de 3-4 mois, (’utilisation systimatique 
aptes la rehydratation orale d'une preparation 
h charge antigdnique reduite, ne contenant 
pas de lactose, tel un hydrofysatde proteines 
voire, en cas d’echec, d'une preparation a 
base d'acides amines. 

Le yaourt a des avantages theoriques 
par rapport £ l'utilisation des preparations a 
base de proteines du lait de vache : amelio¬ 
ration de [’absorption du lactose grace a la 
lactase apportee par ies ferments lactiques, 
diminution de la permeabilite intestinale et 
effet stimulant des fonctions immunitaires. 
II a I'avantage d’etre facile merit fabrique au 
domicile. Une nteta-analyse de 4 essais cli¬ 
nk} yes realises chez des enfants hospitalises 
a montre un meilleur gain ponderal avec le 
yaourt par rapport au placebo, mais aucune 
difference en ce qui concerne le poids et le 
nombre de selles, ni la duree de la diarrhde 
[9.14). Aucune donrtee n’est disponible chez 
les enfants vus en ambulatoire. 

Quel que soit I'age, en cas de persis¬ 
ts nee de la diarrhee ou de retentissement 
nutritionnel severe malgre l’utilisation des 
preparations sans lactose, des hydrolysats 
de proteines, beaucoup plus rarement des 
preparations 3 base d’acides amines, le 
recours a la nutrition enterale a debit continu, 
voire a la nutrition parenterale exclusive, est 
justifie pendant quelques semaines. Cette 
situation est devenue exceptionnelle dans les 
pays industrialists. 

Traitement 

medicamenteux 

IE complete le cas echeant la rehydratation 
orale mais ne s'y substitue pas. 

Traitement antiemetique 

Les vomissements, souvent lies au deficit 
energetique, disparaissent en regie rapide- 
ment aptes le debut de la rehydratation orale. 
Une revue Cochrane a rnontte que I utilisation 
de 3’ondansetron etait associee a une diminu ¬ 
tion des vom issements, a un moi ndre recours 
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a la rehydratation IV et a une reduction du 
taux d'hospitalisations. maisaussia une aug¬ 
mentation du debitde selles [9,15]. L'utilisa- 
tion de fondansdtron n r est pas recommandde 
en routine [9.2]. II en est de meme des autres 
antiemetiques, dont la domperidone. 

Traitement antidiarrheique 

Selon POMS, le critere ideal pourjugerde 
I'efficaclte d’un medicament antidiarrheique 
est la mesure du debit des selles au cours 
d’btudes randomisdes en double aveugle 
centre placebo. Un medicament estconsiddrb 
antidiarrheique s'iI entraine une diminution 
d'au moirs 30 % du debit des selles par rap¬ 
port a un placebo. 

Seuls trois medicaments ont Tautorisa- 
tion de mise sur le marchd [AMM) pour le 
traitement de la diarrhde aigue avant rage de 
2 ans en France : Lactobacillus LB, diosmec- 
tite et racecadotril. 

Zinc 

Le zinc est essentiel pour la crcissance, la 
synthase proteique, la fonction cellulaire T et 
le d^veloppement des fonctions intestinales. 
Le lien entre diarrhee et depletion en zinc est 
desormais bien etabli, Dans les pays en deve¬ 
lop pe men t I'effet benefique d'une supple¬ 
mentation en zinc sur la duree des episodes 
de diarrhee aigue et le nombre de selles a 
bte demontrd chez ['enfant age > 6 mois. 
L'OMS recommande au cours des diarrhdes 
aigues chez I'enfant age de 2 mois a 4 ans 
une supplementation en zinc d'une duree de 
10 a 14 jours, a la dose de 10 mg/j chez 
les enfants < 6 mots et de 20 mg/j > 6 mois 
[9.1]. Dans les pays industrialises, aucune 
donate ne permetde recommander une telle 
supplementation. 

Loperamide 

IE possede une action antidiarrheique par 
deux mecanismes : inhibition de la motricite 
intestinale et diminution de la secretion 
intestinale hydroelectrolytique. La survenue 
de plusieurs deces par ildus a conduit a le 
contre-indiquer formeftement < 2 ans. 

Racecadotril 

El s'agit d'un inhibiteur de I'enkephallnase 
intestinale qui possede une action antisecre- 
toire pure, sans effet sur la motricite intesti¬ 
nale. Une meta-analysede 7 essaiscliniques 
randomises chez des enfants ages de 1 mois 


a 10 ans a conclu que le racecadotril dime 
nuait la duree de la diarrhee, fe nombre et le 
volume de selles, sans augmentation de la 
prevalence d'effets indesirables par rapport 
au pfacebo. La posologie est de 1,5 mg/ 
kg/prise avec une prise d'emblee, puls trois 
prises reparties dans la journee [9.16]. 

Diosmectite 

C'est une argile min era le qui possede un 
effet adsorbant et un pouvoir de fixation de 
bacteries et de toxlnes d'origine baetdrienne 
(Escherichia coir T Clostridium sp. Vibrio chofe- 
rae) ou de virus (Rotavirus). Une meta-analyse 
de 13 essais cliniques randomises chez des 
enfants ages de 1 mois a 5 ans (dose quott- 
dienne ; 3-6 g) a montre que la diosmectite 
diminuaitde 24 heures la duree de la diarrhee 
et augrmentait le taux de guerison au 5 e jour 
[9.17]. 

Autres adsorbants 

Les donnees disponibles ne permettent 
pas de recommander ['utilisation de diosmec- 
tite assocaee au Lactobacillus rhamnosus GG, 
de pcctine du kaolin ou d'attapufgite [9,2], 

Traitement par probiotiques 

les probiotiques sent des micro-orga- 
nlsmes non pathogenes vivants qui ont un 
bbnbfice ddmontre pour la santd de Fhote. 
L'ESPGHAN et ITSPID ont conclu que Lac- 
tobacillus rhamnosus GG et Saccharomyces 
boulardii peuvent etre utilises aveq une 
recommandation forte au cours des diarrhees 
aigues de I’enfant [9.2,9,18] (tab, 9.3), En ce 
quiconcerne Lactobacillus reuteri D5M 17938 
et Lactobacillus LB (association de Lactoba- 
cilius fermentum et Lactobaciilus deSbrueckii 
inactives par la chaleur), la recommandation 
est qualifiee de faible, 

Lactobacillus rhamnosus GG 

Une meta-analyse de 5 etudes realisees 
en Europe a montre que Lactobacillus GG 
diminuait la durbe de la dtarrhde d’une tren- 
taine d'heures [9.19]. 

Saccharomyces boulardii 

II s'agit d'une levure d'abord isoiee du 
litchi et du fruit du mangoustan. Une meta- 
analyse de 22 etudes a montre que Sac¬ 
charomyces boulardii diminuait la duree de 
la diarrhee d'une vingtaine d'heures et le 
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Tableau 9.3. Place des probiotiques dans le traitement de la diarrhea aigue de I'enfant 
(d’apres [9.2]), 


5ouche(s) 

Evidence 
sclent if i que 

Recommendation 

Dose 

Probiotiques recommandds 

Lactobacillus GG 

Fable 

Forte 

2 10 10 UFC/j 
(5 a 7 jours) 

Saccharomyces boulardii 

Faible 

Forte 

250-750 mg/j 
(5 a 7 jours) 

Lactobacillus reuteri 

DSM 17933 

Trbs faible 

Faible 

10 3 -4-10 e UFC/j 
(5 a 7 jours) 

Lactobacillus acidophilus LB 
(tud par la chafeur) 

Tres faible 

Faible 

Au minimum 5 doses de 10 10 UFC 
pendant 2. jours; au maximum 9 doses 
de 10 10 UFC pendan: 4 a 5 jours 

Probiotiques contre-indiques 

Enteroccoccus faecium 
(souche SF68) 

Faible 

Forte 

Reoeveur possible de genes de 
resistance a la vancomycins 


UFC ; unites formant colonies. 


nombre de selles aux 2 e et 3 e jours apres le 
debut de son utilisation (9,20]. 

Lactobacillus LB inactive 
par la chaleur 

II ne s’agit pas stricto sensu d’un probio- 
tique puisque les germe 5 ne sont pas vivants. 
Line meta-analyse de 4 etudes a montre que 
ce produit permet une diminution de la duree 
de la diarrhee d une vingtaine d’heures, unf- 
quement chez les enfants hospitalises |9.21J. 

Lactobacillus reuteri DSM 17938 
{et sa souche originale 
Lactobacillus reuteri ATCC 55730) 

Line meta-analyse de 5 Etudes chez des 
enfants hospitalises ages de 3a 5 ans pour 
diarrhee aigue a montre que ces probiotiques 
diminuaient la duree de la diarrhee d r une tren- 
taine d'heures et augmentaient les chances 
de guerrson au 3* jour [9.22). 

Traitement par prebiotiques/ 
symbiotiques 

Les donnees disponidles ne permettent 
pas de recommander (’utilisation de prebio- 
tiques ou de symbiotiques (association de 
prebiotiques et de probiotiques) au cours des 
diarrbees aigues de I'enfant (9.2]. 


Traitement antibiotique 

Dans les pays industrialists, oU la plupart 
(80 85 %) des diarrhees aigues du nourrisson 
sent d’origine vi rale (Rotav/ri/s), Tantibiothera- 
pie a des indications tres limitees, qui sont 
resumees dans le tableau 9.4 [9.2, 9.4), 

En cas de diarrhee a Shigella sp t Fantibio- 
therapie permet de diminuer la duree de la 
diarrhee et de la fievre, et le risque de com¬ 
plications (syndrome hemolytique et ure- 
mique) etde portage du germe. Le traitement 
recommande est razithromycine. En cas de 
diarrhee a S afmonelfa sp r le traitement anti¬ 
biotique n’a pas deft icacite sur la symptoms- 
tologie clinique, ni le risque de complications 
ou de portage du germe. L'antibiotherapieest 
iimitee aux enfants a risque (nourrissons 
< 3 mois, sepsis, deficit immunitaire primitif 
ou acquis, drdpanocytose, bacteridmie), ou 
a la presence d'un syndrome text infectieux 
severe. Pour la diarrhee a Campy/obecter sp, 
les indications du traitement antibiotique 
sont identiques a celles de la diarrhee d 
Salmonella sp, a Pexception de la drepano- 
cytose, Seul le traitement precoce, debute 
pendant les premiers jours de la maladie, 
reduit la symptomatology Clinique. Le traite¬ 
ment recommande est razithromycine. Les 
antibiotiques ne doivent pas etre systema- 
tiquement prescrits dans les infections a 
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Tableau 9.4. Modalrtes du traltement antibiotique dans I a diarrhee aigu£ du nourrisson 
d'origine baeterienne ou parasitaire (d'apres [9.2] et [9.4]). 


Agent 

pathogene 

Indication^) de 
I'antibtotherapie 

Antibiotrque preferential 
(traitement initial) 

Alternatives 

Shigella sp 

Touts infection prouvee 

AzithrorTiycine PO ; 

20 mg/kg/j (max. : 500 mg) 
pendant 3 jours 

Giprofloxacine PO; 

10-15 mg/kg x 2/j pendant 

3 jours (max. : 1 500 mg/j), ou 
ceftriaxone IVL ; 50 mg/kg/j 
(max.; 2 g) pendant 3 jours 

Salmonella sp 

S. typhi ou paratyphi ; 
age < 3 mo is ; sepsis ; 
dr^panocytose ou 
immunod^pression ; 
bacteriemie 

Ceftriaxone IVL : 

50 mg/kg/j pendant 

3-5 jours (max.: 2 g/j) 

Giprofloxacine PO : 15 mg/kg 
x 2/j, ou IV : 10 mg/kg x 2/j 
pendant 3-5 jours (max..: 

1.500. mg) 

Campylobacter $p 

Age<3 mois.; sepsis.; 
immunoefepression; 
bacteriemie 

Azithromycin© PO.: 

20 mg/kg/j (max,.: 500 mg/j) 
pendant 3 jours 

Ciprofloxacin© PO.; 

10-15. mg/kg x 2/j pendant 

5 jours (max,.; 1500. mg) 

Escherichia coli 
producteur de 
shigatoxines 

Pas d 1 indication a 
i'antibiotherapie 



Escherichia coli 
enterotoxinogdne 

Toute infection prouvee, 
surtout en cas de 
diarrhee * du voyageur - 

Azithromycine PO.: 

10-20.mg/kg/j (max.: 500.mg) 
pendant 3. jours 

Giprofloxacine PO.; 

10-15. mg/kg x 2/j pendant 

3 jours (max,.: 1.500. mg) 

Clostridium difficile 
(recherche de 
toxines A et 0) 

La presence de toxines 
dans les selles avant 

3. ans n'a pas de vaieur 
diagnostiquo saut 
obstruction inlestinale 
Premiere mesure. :■ arret 
du traitement antibiotioue 
ay ant precede 1'infection 
& C.. difficile 

Anti biothera pie 
specifiq ue en cas de 
persi stance d'unc 
diarrfi6e mederee k 

severe 

Metronidazole PQ: 

1 5. mg/kg x 2/j (max..: 1,5. g) 
pendant 10 jours 

Vancomycine PO.: 

10. mg/kg x 4/j pendant 

1G jours 

Yersinia 

Age < 3. mois.; sepsis.; 
immunodepression; 
bacteriemie 

Cotrimoxazole PO.: 15. mg 
do suifamethoxazole/kg x 2/j 

Ceftriaxone tVL ; 50. mg/kg/j 
pendant 3. jours (max,.: 2 g) 

Giardia fambfia 

Toute infection prouvee 

Metronidazole PQ: 

10 ' 5. mg/^g x 3/j (max,.; 

1 ,5. g) pendant 5. jours 

Tinidazole : 50-70. mg/kg en 
prise unque, ou albendazole : 
400. mg/j pendant 3-5 j 1 
ou ornidazole.: 30. mg/kg/j 
pendant 5. jours 

Entamoeba 

histolytica 

Toute infection prouvee 

Metronidazole PQ;: 

10-15. mg/kg x 3/j (max,.: 

1,5.g) pendant 7-10. jours 

Tinidazole.; 50: mg/kg pendant 
3-5. jours, ou ornidazole.: 

3G mg/kg/j pendant 7. jours 


PQ .: per os .; IV.: inlraveineux.; IVL : mlraveineux lent.; max..: dose maximale quolidierw. 
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E< coti Ills ne sont pas re comma ndes pour les 
E. coli producteurs do shigatoxincs, La pre¬ 
sence de toxines A et B de Clostridium difficile 
dans les selles avant 3 ans n'a pas de valeur 
diagnostique sauf obstruction intestinale. 
L'arretdu traitement antibiotique en cours est 
le plus souvent suffisant en cas d'infection 
averee a Clostridium difficile. Si ne cess a ire, 
le metronidazole par vole orale est prescrit 
en premidre intention. 

Traitement antiseptique 

Les antiseptiques intestinaux n'ont aucune 
place dans le traitement des diarrhees aigues 
de l'enfant. 

Traitement preventif 

Lallaitement maternef est as socle a une 
diminution de I’ordre de 65 % du risque de diar- 
rhde aigue infectieuse, qui persiste pendant 
les 2-3 mois suivant i’anret de I'allaitement. 

Deux vaccins attenues anti-Rofavfrus, 
administres par voie orale, sont disponibles 
en France. II s'agftdu Rotarix® etdu RotaTeq®, 
qui ont obtenu une AM M europeenne en 2006. 
Leurefficacltd estde Ford re de 70 %vis-3-vis 
de toutes !es diarrhees a Rotavirus et de pres 
de 100 % vis-a-vis des formes severes de diar¬ 
rhea a Rotavf'rus, Les centre-indications sont. 
representees par des antecedents d'invagina¬ 
tion intestinale aigue et de malformation du 
tube digestif. Le Rotarix® est administre en 
deux doses (2 et 3 mois de vie) et le Rotateq® 
en trois doses (2, 3 et 4 mois de vie). Ces 
vaccins peuvent etre coadministres avec les 
vaccins du calendrier vaccinal 2015. Cette 
vaccination, recommandie par le Groupe de 
pathologie infectieuse de la Societe franqaise 
de pediatrie et ['Association frangaise de 
pediatrie ambulatoire (AFPA) en 2012 19.23], 
n est pas remboursee en France, alors qua 
son cout total est d H environ 150 euros. Le 
Haut Conseil de la santd publique (HCSP) a 
recommandd en novembre 2013 la vaccina¬ 
tion anti 'Rotavirus des nourrissons ages de 
moins de 6 mois sous condition d'un ratio 
cout-efficacite acceptable [9.24], * Du fait 
de revolution defavorable de certains cas 
rapportes dInvagination intestinale aigue 
(ddc£s, resections) probablement li£e £ une 
prise en charge tardive et ne pouvant exclure 


que de telles situations se reproduisent » t 
le HCSP a suspendu sa recommandation en 
avril 2015 [9.25]. II a egalement indique que 
« si cette vaccination dtait pratiqu£e £ titre 
individual et dans le cadre de son AMM, ie 
medecin devait informer la famiilede renfant 
vaccine du risque d r invagination intestinale 
aigue et des manifestations cliniques devant 
motiver une consultation en urgence ■». 

La prevention des DA A a fait Fobjet de 
recommandations du Groupe de travail sur 
les probiotiques de i'ESPGHAN [9.26]. Si la 
prescription de probiotiques est envisages en 
raison de facteurs de risque comme la classe 
d'antibiotiques, la duree du traitement anti¬ 
biotique, Tage,. la necessity d'une hospitali¬ 
sation, des comer biditds ou des a ntdeddents 
de DAA, rESPGHAN recommande I'utilisation 
de Lactobacillus rhamnosus GG ou de Saccha- 
romyce s bouiardi [9.26-9.28], S'il s’agit de la 
prevention d'une diarrhee associee a Clostri¬ 
dium difficile, I'utilisation de Saccharomyces 
boutardii est recommand£e [9.26]. 

La reduction du risque de diarrhees infec- 
tieuses mosocomiales, en particulier virales, 
repose sur Famelioration de I'accueii et des 
circuits dans les services d'urgences, des 
conditions d'hospitalisation, et le respect 
des mesures d’isolement et de disinfec¬ 
tion, notamment le lavage des mains avec 
une solution hydro-alcoolique. 

La prescription de SRO doit etre systema- 
tique pour toutes les families des la sortie de 
la maternite, accompagnee de conseils pour 
leur utilisation, qui sont id^aiement renouve- 
les a chaque consultation. 

Conclusion 

Le suivi des recommandations sur la prise 
en charge de la diarrhee aigue chez Fenfant 
s'est ameliore, mais il est perfectible, Une 
enquete itaiienne a montre que beaucoup 
d'hospitalisations etaient encore injustices, 
tout comma les modifications di£tdtiques, la 
realisation d’examens compldmentaires et 
les prescriptions de probiotiques ou d’antibio- 
tiques [9,29], En France, une enquete aupres 
des medecins generafistes du departemert 
du Finistere a reveie que la prescription de 
SRO n'dtait system at iquement propos^e que 
par ia moitie des praticiens [9.30], 
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CHAPITRE 10 


Maladie cceliaque 


Thierry Lamireau, JeatvPierre Olives 


Points essentiels 


■4 La maladie cceliaque est une mala¬ 
die dysimmunitaire systemique, induite 
par la consommation de gluten chez 
des sujets genetiquement predisposes, 

-4 Sa prevalence se situe autour de 1 % 
dans la population generals, et peut 
aller jusqu'a 20% dans les groupes a 
risque, 

-4 La maladie peut etre latente pen¬ 
dant de nombreuses annees, avec pre¬ 
sence d'anticorps, mais sans atrophia 
villositaire intestinal©, avant de passer 
progrcssivement au stade de maladie 
active, symptomatique ou sifencieuse, 
avec presence d'anticorps et atrophie 
villosttaire. 

4 La forme classique, qui se mani¬ 
fests par une diarrhee chronique avec 
denutrition rests rare, a cot£ des formes 
frustes ou atypiques, qui sont plus fre- 
quentes et souvent meconnues. 

■4 Dans les formes symptomatiques, la 
presence concomitant© d'une elevation 
du taux des IgA antitransglutaminase 
a plus de 10 fois la timite superteure de 
la normals, d'lgA anti-end omy si urn et 
d'un groupe HLA a risque (DG2/DG8) 
permet de confirmer le diagnostic de 
maladie cocliaquc sans realiser de biop¬ 
sie intestinale. 

-4 La biopsie intesfinale est indispen¬ 
sable pour confirmer le diagnostic de 
maladie cceliaque lorsque relev ation du 
taux des IgA antitransglutaminase est 

inferieure a 10 fois la limite superieure 

coo 


de la normale, dans les formes silen- 
cieuses, frustes ou atypiques et dans les 
cas douteux, Elle montre une atrophie 
villositaire totale de la muqueuse intes- 
tinale associee a une augmentation des 
lymphocytes interepitheliaux. 

*4 i| est conseille de faire un depistage 
cible de la maladie cceliaque par un 
dosage des IgA antitransglutaminase 
dans les populations a risque. 

4 Le regime sans gluten strict est le 
seul traitement efficace. II ne doit pas 
etre debute avant d'avoir une certitude 
diagnostique, 

■4 Le regime sans gluten bien conduit 
permet une disparition des symptdmes 
et previent lapparition de complica¬ 
tions comme I'osteoporose, certaines 
maladies auto-immunes ou certains 
cancers. 

La maladie cceliaque etait classique - 
merit definie comme une enteropathie chro¬ 
nique avec atrophie villositaire secondaire 
a une reponse immunitaire inappropriee de 
la muqueuse intestinale a la gtiadine du bie, 
de Forge et du s eigle. A cote de cette forme 
typique du nourrisson, dont le diagnostic repo- 
sait sur I'analyse histoiogique d'une biopsie 
intestinale t le devefoppement de rnarqueurs 
serologiques a revele {'incidence eievee des 
formes frustes , paac/symptomatiques, s iten- 
cieuses voire latente s, fa is ant de ia maladie 
cceliaque et des manifestations non digestives 
de Vintolerance au gluten des pathologies fre- 
quentes, Ce changementde visage de la mala¬ 
die coaiiaque saccompagne d'une evolution 
des strategies diagnostiques et de la definition 
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de la maladie elle-meme, Actuetlement, la 
maladie coeliaque doit etre comprise comme 
une maladie dysimmunitaire systemique, ini - 
tiee par la gtiadine et ies prolamines proches, 
survenant chez des sujets genetsquement pre¬ 
disposes, et caracterisee par la combirtaison 
variable de manifestations cliniques diverges, 
dantlcorps speciftques, do groupe HIA DQ2 
ou DQ8, e£ d*une enteropathie f10.1}. 

Physiopathologte 

Le gluten, dont I'ingestion habituelle est 
de lordre de 10 a 15 g/j f rVest toxique que 
chez des sujets genetiquement predispo¬ 
ses [10.2] (il convient cependant de ne pas 
meconnaltre i'allergie 3 ta farine de bl4 qui 
est une affection completement differente). 
Les sequences peptidiques toxiques de la 
gliadine, riches en proline, sont relafivement 
resistantes aux capacites enzymatiques 
digestives et peuvent parvenir intactes au 
contact de la nnuqueuse intesUnale. Ces 
sequences sont absorbdes par rdpittidlium 
et arrivent dans le chorion au contact de \a 
transglutaminase tissulaire dont ils sont des 
substrats de par leur richesse en glutamine. 

Le role respectif de la transglutaminase 
tissulaire et des molecules HLA-DQ2 et DQS 
dans la reconnaissance des peptides de la 
gliadine a £t£ precise [10.3] : Ea transglutami¬ 
nase tissulaire transforme par desamidation 
les glutamines chargees positivement en resi- 
dus d’acides glutamiques T charges negative- 
ment. Ceci permet leur liaison aux poches 
a peptides, chargees positivement, des 
molecules HLA-DQ2 (DQcd*05/DQpl*02), 
ou DQS (DQal+G30I/DQpl*=0302) qui sont 
situees a la surface des cellules dendritiques 
presentatrices d'antigenes, Ces peptides 
desamides sont reconnus par les lympho¬ 
cytes T CD4+ intestinauxqui produisentalors 
des cytokines comme l’interf6ron y f I1L-4 et 
le TNF-ffi, responsables des lesions ti'inflanrt- 
mation et d'atrophie villositaire. 

Plus de 90 % des malades cceliaques 
expriment le genotype HLA-DQ2 (DQal+OS/ 
DQ|31*02) t alors que les 5 a 10 % restant 
possedent le genotype DQS (DQft 1+0301/ 
DQpi*0302). Le statut homozygote pour HLA- 
DQ2 multiplierait par 5 £ 20 le risque d ^voluer 
vers une maladie symptomatique par rapport 
au statut heterozygote. Cette predisposition 
est toutefois frequente, elle concerne 30 a 
40 % de la population generale, ce qui sug- 
gere rimplication d'autres facteurs. D’autres 


genes peuvent favoriser la progression de 
la maladie et fa survenue de complications 
a long ter me, notamment CD28/CTL4/ICOS 
2q33, 15q26, IDDM17. 5qter. Des facteurs 
non gdndtiques interviennent dans revolu¬ 
tion de la maladie coeliaque, en particulier 
chez le jeune enfant [10*4], Les infections 
intestinales, notamment a adenovirus et a 
rotavirus qui alterent la barriere intestinale 
avec une atrophie partieile de la nnuqueuse, 
pourraient entralner une augmentation de la 
permeabilite, de I'expression d'HLA-DQ et de 
la concentration de transglutaminase tissu¬ 
laire. et favoriser ainsi le developpement de 
la maladie. 

En 2005, une etude observationnelle 
americaine a mis en evidence une relation 
inattendue entre I age dIntroduction du glu¬ 
ten et la presence d’igA antitransgtutaminase 
chez des sujets a risque de maladie coeliaque 
[10.5], l"introduction du gluten avant rage 
de 3 mois ou apres Page de 7 mois etait 
associ^e a une augmentation du risque de 
developper des marqueurs seriques de la 
maladie pendant les 10 premieres anneesde 
la vie par rapport a une introduction entre 3 et 
7 mois. Deux etudes randomisees recentes, 
de methodologie beaucoup plus robuste, 
n'ont pas confirm^ ces rdsultats [10.6,10.7]. 

Une meta-analyse de six etudes obser- 
vationnelles a conctu a une reduction de 
moitie du risque d'apparition d'une maladie 
coeliaque chez ies enfants allaites au moment 
de [Introduction du gluten par rapport aux 
enfants non aflait6s [10.8]. Plusieufs hypo¬ 
theses ont ete emises : moindre quantite de 
gluten consommee en raison de la poursuite 
de lallaitement; prevention des infections 
gastro-intestinales et effet immunomodula- 
teur du lait de femme mterferant entre les 
peptides toxiques du gluten et le systeme 
muqueux intestinal. Les deux etudes rando 
misees precitees n'ont pas confirme cet effet 
preventif de Tallaitement [10.6, 10.7], 

La quantite de gluten introduce pourrait 
aussijouerun role. Dans les annees 1980, la 
prevalence de la maladie coeliaque en Suede 
etait 12 fois plus elevee qu r au Danemark, 
En raison de recommandations propres a 
la Suede, la quantite de gluten ingeree par 
les nourrissons y etait beaucoup plus ele¬ 
vee qu’au Dane mark (respectivement 4 400 
et 100 mg a 8 mois, et 3 600 et 900 mg a 
12 mois) [10.9], 

Les recommandations actuelles sont de 
ne pas introduire le gluten avant 4 mois et de 
debuter par de faibles quantitds [10.10,10.11], 


Maladie coeliaque 


119 



Epidemiologie 

La prevalence de la maladie cceiiaque 
se situe entre 1/2 500 et 1/3 000 pour les 
formes symptomatiques classiques, mais la 
majority des formes sent silencieuses sur le 
plan clinique 1 ou ont une symptomatology 
atypique et sont souvent meconnues [10.4]. 
Les etudes seroepidemiologiques suggerent 
que pour chaque cas de maladie cceiiaque 
diagnostiqu^e, II existe 3 a 7 cas non diagnos¬ 
tics [10.12]. Darts les pays occidentaux, la 
prevalence de la maladie cceiiaque varie de 0,7 
a 2 % dans la population generale, mais eSIe 
est de 3 a 6 % chez les diabetlques de type 1, 
de 10 a 20 % chez les apparentes du premier 
degre d’un malade cceiiaque, de 3 a 15 % chez 
les sujets ayant une anomie ferriprive, de 1 a 
3 % en cas d'osteoporose [10.4]. La frequence 
varie selon I’origine ethnique. Elle serait 3 fois 
plus mnportante chez les htspaniques ameri- 
cains que chez les blancs non hispaniques, Des 
incidences proches de celles de rEurope ou 
des Etats-Unis sont noises en Afrique du Mord r 
au Moyen-Orient ou en Inde. En revanche, la 
maladie cceiiaque est quasiment inconnue en 
Asie du Sud-Est et en Afrique noire, 

L’incidence (nombre de nouveaux cas par 
an rapportes a la population) de la maladie 
cceiiaque a augments de fagon importante 
durant les 30 demises ann^es, passantde 2-3 
a 9, voire 13 nouveaux cas pour 100 000 habi¬ 
tants [10.13], Cette augmentation d'incidence 
avec le temps reflete probablement la meil- 
leure reconnaissance des formes atypiques et 
silencieusesgrace aux tests serologiques. Des 
differences de prevalence de g£nes de predis¬ 
position et des modalites de ta diversification 
alimentaire pourraient egalement expliquerdes 
variations geographiques et dans ie temps de 
[Incidence de la maladie [10,12]. 

Clinique: !e nouveau 
visage de la maladie 
cceiiaque [10.14,10.15] 

La maladie cceiiaque est progressivement 
passee du statut de maladie digestive rare du 
nourrisson a celui de maladie systemique fre¬ 
quents touchanttous les ages de la vie [10.16]. 

Dans sa forme classique, la maladie 
cceiiaque debate chez un nourrisson de plus de 
6 mois, quelques semaines apres (’introduction 
du gluten dans I’alimentation. Elle se manifests 
par une diarrh^e chronique avec des selles 


abondantes en « bouse de vache accompa- 
gnee d'une anorexia, d'une apathie, L'examen 
Clinique m ont re un meteor isme abdominal et 
dessignesde d£ nutrition avec une forte des 
masses m use u la ires et du tissu adipeux. Le 
retentissement nutritionnel est confirms par ia 
cas sure de la courbe de poids, parfois associee 
a un ralentissement seconds ire de ia vitesse 
de croissance staturale. Une decompensation 
«aigue» est possible avec selfes liquides r 
vomissements, dPshydratation. Plus rarement, 
une enteropathie exsudative, avec hypoalbumi- 
nemie et cedemes masquant ia perte de poids, 
pent etre au premier plan, 

Les deux demseres decennies ont revele 
Texistence de formes atypiques ou frustes 
qui s'averent plus frequentes que la forme 
classique. Elies correspondent a des symp- 
tdmes digestifs mode res ou a des signes 
extradigestifs (tab. 10.1 ; elles doivent etre 
connues des praticiens et recherchees par 
la serologic, 

De nombreuses pathologies peuventetre 
associees a la maladie cceiiaque (tab. L0.2) t 
et conduire a son diagnostic ou apparaitre au 
cours de son suivi [10.15]. 

Tableau 10.1 Symptomes frustes ou 
atypiques pouvant reveler une maladie 
coeliaque. 

* Sol les irrcgulidres 

* Constipation chronique 

* Appetit diminue 

* Douleurs abdom inales recidivantes 

* Prise do poids mediocre 

* Retard de croissance 

* Retard pubertaire, amenorrhea 

* Fatigue chronique 

* Anemie ferriprive refractaire 

* Douleurs osseuses, fractures sur osteopenia 

* Syndrome hemorragique 

* Aphtose buccale recidivante 

* Hypoplasia de remail dentaire 

* Eruption herpeti forme 

* Augmentation des transaminases 


Tableau 10.2. Situations a risque aug¬ 
ments de maladie cceiiaque, 

* Diabbte de type I 

* Deficit en IgA 

* Trisomie 21 

* Syndrome de Turner 

* Syndrome de Williams 

* Hepatite et cholangiopathie auto-immune 

* Thyroidrte auto-immune 

* .Apparentes du 1 4jr degre 
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Diagnostic 

Des perturbations bioiogiques orientent 
gdneralement, mais pastoujours, vers un syn¬ 
drome de malabsorption. II est frdquemment 
note une anernie par carence en fer et/ou en 
folates, une hypoprotidemie avec hypoalbumi- 
nemie, une hypocholesterolemie, une baisse 
du taux de prothrombine et des facteurs de 
coagulation vitamine K dependants. Dans les 
formes sev£res avec malnutrition, des pertur¬ 
bations des taux plasrnatiques d'acides ami¬ 
nes sont observees, qui peuvent contribuer a 
lapparition de modifications du caractere et 
du com ports mentou de signes neurologiques, 

Les marqueurs serotogiques constituent 
actuellement la premiere etape du diagnos¬ 
tic quelle que soit la forme dinique. Ils sont 
partlcuiierement utiles en cas de suspicion 
de maladie coeiiaque devant des signes 
frustes ou atypiques (tat). 10 . 1 ). t 1 interpre¬ 
tation des resultats doit tenir compte de 
I’age de [’enfant, du taux serique d’lgA, du 
niveau de consommation de gluten et d’un 
eventueI traitement immunosuppresseur en 
cours. Les anticorps antigliadine, de type IgA 
et !gG T ont £td les premiers mis en Evidence 
dans la maladie coeiiaque et large merit uti¬ 
lises pour son diagnostic. En raison de leur 
manque de sensibilite et de specificity ils 
ne sont plus recommandes, ni rembourses 
[10.IT]. La recherche dlgA anti-endomysium 
(anti-EMA) a une exceltente sensibilite et spd- 
cificite mais necessite des techniques dim- 
munofluorescence indirecte, pluscouteuses. 
Les anticorps antitransglutaminase tissulaire 
(anti-TG2), detectes facilement par une tech¬ 
nique ELISA, ont une excellente sensibilite 
(85 a 98 %) et specificity (94 3 98 %). Plus 
recemment, des anticorps anti-DPG (pep¬ 
tide deamide de la gliadine) ont ete mis en 
evidence dans la maladie cceliaque, mais 
leur performance diagnostique est en cours 
devaluation. Les recommandations actuelles 
[10.1, 10.17] prdconisent en premiere inten¬ 
tion le dosage des anticorps IgA anti-TG2 en 
raison de sa facility sa fiabilite et son coOt 
modern. la recherche des IgA anti-EMA n’est 
preconisee qu'en deuxieme Intention. II est 
indispensable d r y associer un dosage pon- 
ddral des Immunoglobulines car ces tests 
peuvent etre pris en defaut en cas de deficit 
en IgA (IgA < 0,2 g/L), present chez environ 
2 % des sujets intolerants au gluten, Dans 
ce cas, il est recommande de rechercher les 
IgG anti-TG2 et IgG anti-EMA, et de realiser 
une biopsie intestinale. En cas de marqueurs 


serologiques negatifs a lot's que le ta bleau Cl i¬ 
nique estevocateur, ou de discordance entre 
les differents anticorps, il sera envisage de 
rechercher les groupes HLA-DQ2/DQ8 et de 
rdaliserune biopsie intestinale si ces derniers 
sont presents [10.1]. 

Des tests de diagnostic rapide se deve- 
loppent, utilisant la recherche dlgAanti-TG2 
dans la salive ou sur un microprelevement 
sanguin. De lecture facile, ils permettent d’ob- 
tenir un r£sultat en 5 minutes, qui necessite 
d'etre confirme par un dosage quantitatif en 
cas de positivite, Leur utilisation en routine 
ou pour des protocoles de depistage au sein 
de cohortes demande a etre validee par des 
etudes de grande envergure. 

Le diagnostic est confirme par la biopsie 
intestinale, qui doit etre realisee avant toute 
mise au regime sans gluten. II est recom¬ 
mande de prelever, habituellement au cours 
d’une endoscopie, 4 3 6 prdlevements au 
niveau du 2 & ou 3 e duodenum. La biopsie 
montre une atrophie villositaire lota I e ou sub¬ 
totals (grades 2 ou 3 de la classification de 
Marsh) (fig, J ).J , associee a une hyperplasie 
des cryptes et une augmentation des lym¬ 
phocytes Intra-epitheliaux (superieure a 40 %) 
[10.18]. Le diagnostic histologique peut etre 
difficile en cas de regime sans gluten debute 
defagon intempestive, estompant les lesions 
caractenstiques, II faut done insister aupres 
des praticlens sur la necessite d'adresserau 
specialiste les enfants suspects de maladie 
creiraque avant toute modification de ["ali¬ 
mentation. L'atrophie villositaire n'est pas 
specifique de la maladie coeiiaque et peut 
etre observes dans d'autres pathologies 
(tab. 10.3) ; en revanche, une augmentation 
des lymphocytes interepitheiiaux au-del& de 
35 % renforce la valeur predictive positive en 
favour d'une maladie coeiiaque. 

La disparition des signes cliniques et la 
negatsvation des anticorps a pres 12 mois 
de regime sans gluten viendront confirmer 
le diagnostic de maladie coeiiaque. Lepreuve 
de ^introduction du gluten n'est pas n£ces- 
saire, hormis en cas de doute diagnostique 
(voir infra). 

La certitude du diagnostic de maladie 
coeiiaque doit etre acquise avant la mise en 
route du regime sans gluten, en raison de son 
cout et de ses contraintes. La strategie dia- 
gnostique proposes par la Societe europeenne 
de gastroenterologic et nutrition pediatriques 
(ESPGAN), rcconnue et appliquee depuis 
1990, indiquait que le diagnostic peut etre 
etabll 3 partir d’une suspicion ou d'une histoire 
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Figure T0.1 Atrophie villositaire totals de la muqueuse intestinal© dans la maladie cceliaque : 
a : muqueus© normal© ; b : atrophie villositair© total©. 


clinique evocatrice, si le sujet presentait a la 
fois une positivite des anticorps avec une 
atrophie villositaire intestinaie, associee ci une 
augmentation des lymphocytes intra-epilhe- 
Liaux et une remission nette des symptomes 
a pres mise au regime sans gluten [10.19]. 

La fiabilite des anticorps specifiques et 
la determination des groupes HLA out permis 

Tableau 10.3 Principals causes d'atro- 
phie vilfositaire intestinaie. 

Maladie cceliaque 

Intolerance aux prot^ines du lait de vacbe 
Mainutr itio n protein o- energet i que 
Maladie de Crohn 

Causes dysimmunitaires 

* Maladie des chain gs alpha 

* Deficit ©n IgA 

* HypogammaglobulinSmie 

* VIH 

* Gastroonterit© a oosinophlics 

* Enteropat hies auto- i mmunes 

* Reaction du greffon contre I hole 

* Rejet de greffe irtestinafe 

Causes inflammatofres 

* PiJulation microbienne 
■ Giardiase 

* Rotavirus, adenovirus 

* Cryptosporidiose, rnicrosporidlose, 
strongyloTdose 

* Tuberculose 

Divers 

* Atrophie microvillositaire 

* Dysplasie epithelial© 

* AbetalipoproteiriGmie 


une simplification de la procedure diagnos- 
tique. Des etudes ont montre que fhistolo- 
gie confirm© toujours le diagnostic chez les 
enfants ayant un tableau typique et des anti¬ 
corps anti-TG2 tres positifs (taux superieur 
a 10 fois la Iimite superieure de la normals) 
[10.20,10.21]. Dans ces formes classiques, 
les dernieres recommandations de rESPGHAN 
prbconisent de ne pas fa ire de biopsie intes¬ 
tinaie avant la mise au regime sans gluten. 
Cette demarche doit etre expliquee a la famil'le 
par un special isle e n gastroenterofogie pedia- 
trique, apres avoir contort© le diagnostic par 
la positivite des anticorps anti-EMA et la veri¬ 
fication que le sujet possede bien les deter¬ 
minants HLA-DQ2 ou DQ8 [10.1]. 

L F histologic intestinaie reste un element 
diagnostique incontournabie pour les formes 
avec symptomatology fruste ou atypique, ou 
associ#es a un deficit en IgA, et les cas dou- 
teux (discordance des anticorps, sym ptomes 
typiques et s£veres avec anticorps negatifs). 
La haute valeur predictive negative des genes 
de susceptibility HLA-DQ2/DQS. peut etre 
utile pour ecarter le risque d’une maladie 
coeliaque chez les sujets mis d'emblee sous 
regime sans gluten, dans les cas douteux [dis¬ 
cordance des anticorps, lesions histologiques 
non typiques), ou dans les populations a risque 
(tab. 10.2) [10.20, 10.21]. En cas de lesions 
histologiques compatibles avec le diagnostic 
de maladie coeliaque chez un sujet HLA-DQ2/ 
DQ8 negatif, d’autres pathologies intest inales 
doivent etre recherch£es Lab. 10.3 , 

line epreuve de reintroduction du glu¬ 
ten est souvent necessaire chez les sujets 
HLA-DQ2 ou DQ8 ayant ete mis au regime 
sans gluten sans certitude diagnostique, 
Apr£s avoir verifie la normalite de Lhistologie 
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intestinal© sous regime, le gluten est repris 
progress ivement dans I'alimentation (envi¬ 
ron 15 g/j). En cas de reapparition de symp¬ 
tomes et/ou d'anticorps anti-TG2 positifs, le 
diagnostic de rechute de maladie coeliaque 
doit etre confirme par la biopsie intestinale, 
En rabsence de symptomes, une biopsie est 
recommandee de fapon systematique apres 
2 ans de regime normal. Cette epreuve de 
rechute, qui doit etre expttquee & la famiEfe 
par un specialiste en gastroenterologie pedia- 
trique, est deconseiliee avant I’age de 5 ans 
et pendant la puberte. 

La figure 10.2 resume ies strategies 
diagnostiques a adopter chez Ies sujets 
symptomatiques. 

Spectre de la maladie 
coeliaque 

Le model© de Ticeberg (fig. 10.3) de la 
maladie coeliaque i I lustre qu'un stade de 
maladie fatente , ne s'exprimant pas sur le 


plan clinique, precede celui de maladie active 
[10.22], Pendant cette phase de latence, la 
biopsie intestinale ne montre pas d’atrophie 
villositaire, mais des signes deactivation 
immunologique peuvent etre observes dans 
la muqueuse intestinale et les anticorps sp£- 
cifiques sont presents. Chez ces sujets, des 
symptomes peuvent apparaTtre progressive- 
ment signant le passage a la forme sympto- 
matique de la maladie. Cette forme active est 
caract£ris£e par la presence de symptomes 
digestifs ou extradigestifs, d'une atrophie 
villositaire avec hyperplasie des qryptes 
et d’anticorps circulants, Les formes aty- 
piques, faites de symptomes extra digestifs 
ou digestifs mais non specifiques, sont les 
plus fr^quentes [10.16], La maladie coeliaque 
siSencieuse est caracterisee par la presence 
d’anticorps dans le serum, I'existence de 
lesions histologiques intestinales typiques, 
chez des sujets HLA-DQ2 ou DQ8 positifs 
mais asymptomatiques, Cependant, un inter- 
rogatoire mi nutieux revdle souvent des signes 
digestifs frustes ou un deficit de taille chez 



MC : maladie coeliaque; Ac anti-TG2 : anticorps anti transglutaminase; N : normale; Ac anti- EM A: anticorps anti- 
endomysium; EMA +■; presence d'anticorps anti-endomysium; EMA - ; absence d'anticorps anti-endomysiunn, 
‘ Ne pas ^carter le diagnostic de maladie coeliaque en cas de deficit en IgA (< 0.2 g/L), d'age inferieur a 
2 ans, de faible con so mm at ion de gluten, de trastement immunosuppresseur, de symptomes s eve res ou de 
pathologie associee. 

T * Envisager un faux pOSittf des Ac anti-TG2 ou un faux nggatif do la biopsie : surveillance Clinique, rbevalUer 
les Ac. HLA-DQ2/DG8, et biopsie. 

Envisager un faux positif des Ac anti-TG2. 

Figure 10.2 Arbre diagnostique devant des symptomes compatibles avec une maladie coeliaque 
(modifie d"apres [10.1]), 
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Figure 10,3. Le mode I e de [Iceberg de la maladie coeliaque. 


I'enfant [10.23]. Ces formes paucisympto- 
matiques peuvent s’accompagnerde deficits 
nutritionnels en oligoelements, mineraux, ou 
dune osteoporose. 

Au cours du temps* fl existe une pro¬ 
gression plus ou moins rapide de ia maladie 
latente vers ia forme silencleuse, puis la mala¬ 
die symptomatique qui peut se reveler a Lout 
age. Parmi ia population genetiquement pre- 
disposee (HLA-DQ2 ou DQ8)* cette evolution 
est tres variable, Certains sujets developpent 
rapidement une maladie bruyante realisable 
tableau classique du petit enfant, d'autres 
prdsentent des symptdmes plus ou moins 
typiques pendant I'enfance ou 3 i'age adulte. 
voire au 3 e age, certains adultes sont dia- 
gnostiques devant des complications graves, 
tandis que la majority restera au stade de 
maladie coeliaque latente pendant toute la 
vie. Le regime sans gluten strict entraTne une 
disparition des anticorps specifiques et une 
normalisation de rhistologie. En I’absence de 
regime, le processus pathologique, associant 
les lesions d atrophie villositaire intestinale et 
les stigrnates d'auto-immunite serologiques 
et/ou intrarmuqueux, persiste le plus souvent. 
II a etd montre chez les sujets coeliaques 
adultes non traites un sur-risque de maladie 
auto-immune, de cancer du tube digestif, 
notamment de lymphome, et une augmenta¬ 
tion global© de la mortality [10.24, 10,25]. 
Ce sur-risque est discute en cas de maladie 
silencieuse (10,26]. 


Depistage: 

vers un depistage cible 
de la maladie coeliaque 

Le depistage systematique de la mala¬ 
die coeliaque dans la population gdndraEe se 
heurte a de nombreux obstacles : I'age pour 
le pratiquer par une recherche des anticorps, 
sachart que la maladie peut apparaitre pen- 
dantTenfance, a [’adolescence, a I'age adulte, 
voire chez les personnes agees ; le manque 
de specificity si on utilise la recherche de 
HLA-DQ2/DQ8 presents chez 30 a 40 % de 
la population, alors que la maladie ne sex- 
prime que chez une minority de sujets (envi¬ 
ron 1 %) ; I'interet d’un regime sans gluten, 
notamment pour la prevention des complica¬ 
tions, est incertain en cas de maladie silen¬ 
cieuse, Comme le ddpistage systematique 
identifierait des sujets asymptomatiques, il 
est tres probable que Tobservancedu regime 
strict chez ces sujets soit mediocre. 

La tendance actuelEe est de favoriser un 
diagnostic plus pr^coce par une meilleure 
connaissance des praticiens, des formes aty- 
piques ou peu symptomatiques, et de faire 
un depistage cable dans les populations a 
risque [10.27]: famille proche d’un cas index, 
mafadies auto-immunes (diabete de type 1, 
dermatite herpdtiforme, thyroidite...), cer- 
taines pathologies associees (diabete, deficit 
en IgA, trisomie 21, syndrome de Turner...). 


124 


Gastroenterol ogie pediatrique 









Traitement: 
le regime sans gluten 

Actueliement, le traitement demeure 
exclustvement dietetique : le regime sans 
gluten strict, Celul-ci necessite d’exclure de 
(alimentation to us les aliments naturels ou 
industries, con tenant des prod u its derives 
du ble, du seigle, de I'orge, Le riz et le mais 
sont autorises. La consommation d'avoine 
est possible sous reserve qu'il n'ait pas ete 
contamine surla cihainede production alimen- 
taire par du ble, du seigle ou de Lorge. Elle 
permetde rendre le regime mo ins monotone, 
en particulier pour le petit-dejeuner, etcontri- 
bue a yquilibrer un regime sinon trop limits en 
fibres. L’alimentation peut etre norma le par 
ailleurs, hormis une exclusion du lactose pan 
fois necessaire pendant quelques semaines 
en cas de diarrhee tres severe. L'aide d une 
dietdticienne est indispensable £> la mise en 
route du regime. L’Association frangaise des 
into Id rants au gluten (www.afdiag.fr) fournit 
des informations tres utiles pour aider les 
families dans ie suivi du regime. Les enfants 
doivent pouvoir suivre leur regime a la cantine, 
gdndralement apres elaboration d’un projet 
d'accueil individualist (PAI), parfois graced !a 
confection de repas speciaux par la cuisine de 
I'ecole, ou le plus souvent en emportant des 
paniers repas confectionnes paries parents, 
Malgre une realisation plus facile en pratique 
grace & la disponibilitd de nombreux produits 
sans gluten, le rtgime sans gluten retentit sur 
la vie quotidienne, peut etre source de frustra 
tion, voire de depression, et est souvent vecu 
comme « desocialisantnotamment chez 
les adolescents. De nombreuses etudes chez 
J'adolescent et Padulte montrent qu'a terme 
le regime est mal suivi par 10 t 40 % des 
malades, d r ou [’importance de consultations 
systematiquesannuelles ou biannuelles avec 
le medecin et la dieteticienne pour maintenir 
une bonne observance du regime. 

Avec un regime bien conduit, les anticorps 
disparaissent en 1 an environ, etdoivent Tes¬ 
ter negafifs, La surveillance d'un enfant sous 
regime sans gluten doit verifier le bon etat 
nutritionnei, 6a regularity de la croissance 
staturoponddrale, le bon deroulement de la 
puberty et la negativity des anticorps. 

Vindication du regime sans gluten est 
indiscutable dans la maiadie symptomatique. 
typique ou atypique. L'effet du regime sans 
gluten est le plus souvent spectaculaire ; en 
particutier chez le jeune enfant : en quelques 


jours les troubles du comportement dispa* 
raissent et Tappetit revient puls les selles 
se normalisent progressivement; la courbe 
ponderafe se redresse et Ldtat trophique 
s'ameliore dans les semaines qui suivent 
alors que le rattrapage statural est genera- 
lement retarde de 2 a 3 mois. Les signes 
biologiques de malabsorption disparaissent 
en quelques mois apres supplementation 
adequate en vitamines et oligoelements, 
et aprPs environ 1 an de regime sans glu¬ 
ten, la mineralisation osseuse ytudiee par 
absorptiometriebiphotonique et la muqueuse 
intestinale sont le plus souvent normalisees, 
II n’y a pas pour autant de justification a rea- 
liser une blopsie intestinale de controle en 
cas de normalisation Clinique et s^rologique. 
Le regime sup prime les symptomes et les 
consequences de la maiadie mais ne la gue- 
rit pas, la sensibility au gluten, en grande 
partie genetiquement determines, persistant 
a priori toute la vie. Dans de rates cas, la 
reprise d'un regime normal & ['adolescence 
nedonne lieu a aucune manifestation clinique 
ou biologique, mais la rechute peut survenir 
defagon retardee, notamment apres passage 
a I'ageadulte. Dans lesautrescas, la reprise 
dune alimentation nontenant du gluten est 
suivie de rechutes biologiques et/ou histolo- 
giques, qui s'accompagnent de demineralisa 
tion osseuse et exposent a des pathologies 
associees. II existe un consensus en faveur 
du maintien du regime sans gluten a vie en 
raison de son effet prevents sur la survenue 
des principals complications, notamment 
I’osteoporose. les maladies auto-imrnunes 
et les cancers [10.28, 10.29]. 

En cas de maiadie silencieuse (anticorps 
positifs et atrophie vilfositaire), decouverte 
a i'occasion d'un depistage dans une famflle 
d'un malade cceliaque ou chez un malade a 
risque, atteint d K une maiadie auto-immune 
partageant le mime terrain genetique (dia- 
bite insulinodependant, dermatite herpe- 
tiforme...), il convient de rechercher tout 
signe clinique meme minime (douleurs abdo* 
minales, asthenie, perte d’appetit, episodes 
de diarrhee juges banals, ralentissement de 
la croissance. ..J, biologique (anemie, carence 
en fer, en folates ou en vitamine D...) T ou 
osseux (baisse de la mineralisation osseuse 
mesuree), qui signifieraient que la maiadie 
mest en fait pas compietement silencieuse 
etjustifierarent sans le moindre doute la mise 
sous regime [10.30], En I'absence de toute 
anomalie clinique. biologique et osteodensito- 
metrique, le regime peut se discuter car ses 
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effets benefiques sur la pathologie associee 
ou prevent if s sur I’apparition d’une maladie 
active, de maladie auto-immune ou de cancer, 
restent incertains [10,26). La decision de ne 
pas instituerde regime, notammenten raison 
du poids psychology ue et social, peut dtre 
envisages mais necessite une surveillance 
clinique et biologique reguliere [10.24], En eas 
de forme latente (anticorps positifs, absence 
d’atrophie villositairej, il est propose une sur¬ 
veillance clinique et biologique attentive. 

Perspectives 
therapeutiques [10.31] 

La meilleure comprehension de ia patho¬ 
genic de la maladie cceliaque a ouvert des 
perspectives therapeutiques. La premiere 
voie therapeutique d'avenirconsiste a reduire 
voire eliminer ies sequences antigeniques a 
I'ohgine des reactions inflammatolres. Dans 
ce cadre^ ['utilisation de bids moins immuno¬ 
genes a ete suggeree mais seruble difficile 
a realises La digestion complete du gluten 
dans la iumiere digestive en fragments non 
immunogenes semble plus prometteuse, soit 
en utilisant un polymere capable de seques- 
trer Ies proteines du gluten, soit via Tinges- 
tion de propylendopeptidases exogenes. 
D'autres pistes paraissent plus lointaines 
et hasardeuses comme rinactivation de la 
transglutaminase, I’apoptose de lymphocytes 
specifiques, fa vaccinotherapie ou le blocage 
du site de liaison des peptides aux mol ecules 
HLA par des analogues peptidiques... Pour 
Ies patients atteints de sprue refractaire, 
forme severe de la maladie cceliaque resis¬ 
tant au regime sans gluten, observee unique- 
ment chez I’adulte, le blocage therapeutique 
de l’interleukine-15 pourrait etre une option 
therapeutique, L'approche preventive repose 
sur I'allaitement maternel et la vaccination 
anti-rota virus, dont I’efficacite rVest cepen- 
dant pas demontree. 
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CHAPITRE 11 


Diarrhees chroniques 

Jean-Pierre Chouraqui, Patrick Tounian, Dominique Caldari 


Points essentiels 


■4 Les diarrhees fonctionnelles repre¬ 
sented pluses90 % des casde diarrhee 
chronique ou recurrent® de Lenfant. 

-4 Deux entites sont disting uses en 
fonction de Lags : la diarrhee chronique 
non specifique (DCNS) chez le jeune 
enfant et le syndrome de Tintestin irri¬ 
table (Sll) £ forme diarrheique apres 
Cage de 4 ans. 

-4 Leurs mecanismes physiopathoye- 
niques sont multifactonels faisant inter- 
venir une perturbation de la motricite 
intestinafe, un desequilibre de Talimen- 
tation, une dysbiose. 

■4 Le caractere fonctionnel de la 
diarrhee est affirme sur I’ebsence de 
retentissement sur la croissance et la 
normalite de I'examen Clinique. 

■4 Les enteropathies exsudatives de- 
signent les complications de toutes les 
pathologies, principalement digestives, 
qui s’accompagnent d : une exsudation 
plasmatlque dans la lumiere digestive. 

-4 Les enteropathies exsudatives se 
manifested pardes cedemesqui revelent 
une bypoalbuminemie, parfois majeure, 
L'absence d'autre cause d'hypoaibumi- 
ncmie et la mesure de la clairance de 
Talpha-l-antitrypsine confirment le dia¬ 
gnostic. Apres avoir elimine les causes 
secondaires par des echographies 
cardiaque et abdominals, les biopsies 
digestives realisees fors d F une endos- 
copie oesogastroduodenale recherchent 
des lymphangiectasias intestinales. 

coo 


Le traitement est le plus souvent uni- 
quement symptomatique. II repose 
sur 3 J exclusion des aides gras a chaines 
longues et une supplementation en tri¬ 
glycerides a chaines moyennes, acides 
gras essentiels et vitamines liposolubles, 
afin de compenser les deficits potentiels 
engendres par le regime d'cxclusion. 

-4 De nombreuses parasitoses intes- 
tinales cosmopolites sont retrouvees 
sous nos latitudes. Les parasites cancer- 
nes appartiennent aux groupes des 
helminthes (vers ronds ou plats) et des 
protozoaires, Le mode de contamina¬ 
tion est feco-oral, Les signes clinEques 
digestifs communs a tous les parasites 
sont frequents, les autres symptdmes 
dependent de la localisation des para¬ 
sites dans le tractus gastro-intestlnal, et 
de leu r dissemination dans I’organ is me 
pour certains, Le diagnostic positif 
repose quasi essentiellement sur J'exa- 
men parasitologique des selles. 

-4 L’hypereosinophilie est evocatrice 
de parasitose, mais limitee aux hel- 
minthoses. Dlfferents traitements sont 
disponibles, souvent en cures courtes, 
avec une bonne tolerance. La preven¬ 
tion repose sur la reduction du peril 
fecal, par Lhygiene Endividuelle et col¬ 
lective, basee essentiellement sur un 
lavage rigoureux des mains et des ali¬ 
ments, avant toufe consomrelation, 

-4 Les manifestations gastro-intes- 
tinales sont frequentes au cours des 
deficits irrmnunitaires, La recherche 
d'agents infectieux, bacteriologiques 
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(en particular saimonei/e, Campy¬ 
lobacter jejuni ' C/osfrv'd/um cW7/c//e), 
yiro logiques {rotavirus, adenovirus, 
enterovirus, CMV) et surtout parasite- 
logiques C Giardia intestinaiis) doit ctre 
systematique. Les explorations endos- 
copiques digestives peuvent mettre en 
evidence une afteinte inflammatoire 
corrime dans le syndrome d'lPEX ou ia 
granulomatose sepfique, une atrophie 
villositaire cornme dans le deficit en 
IgA ou le deficit immunitaire commun 
variable. 


Diarrhees fonctionnelles 

Les diarrhees fonctionnelles (OF) sont 
definies comme le passage, depuis plus de 
4 semaines, de plus de 3 selles liquides 
ou molles par jour, en dehors des heures 
de sommeil, et sans retentissement sur la 
croE$sance + Elies font parties des troubles 
fonctionnels digestifs chroniques ou recur¬ 
rents identifies selon I’age lors de la derniere 
conference de consensus dite de Rome 191 en 
2006 [11,1, 11.2]. Deux entites sont ainsi 
caracterisees : 

* 9a diarrhea chronique non specifique du 
jeune enfant; 

* la diarrhee du syndrome de rintestin 
irritable. 

Ces deux syndromes represented de 
tr£s loin (plus de 90 %) la princtpale cause 
de diarrhee persistante ou interim itterte chez 
1'enfant, et sont tous deux la manifestation 
plus ou moins precoce d'un trouble fonction- 
nel gastro-intestina! commun : le syndrome 
de llntestin irritable (SI!) [11.1-11.3]. La 
grande variate d’appellations les concernant 
rend compte de la meconnaissance des 
mecanismes en cause, qui sont multiples, 
Dependant, les donnees les plus recentes 
mettenten exergue un trouble de la motricite 
intestinale. 

Pathophysiologie commune 

Les hypotheses envisagees pour explr- 
quer la symptomato!ogre constate sont une 
perturbation du cycle enterosystemique de 
I'eaUt une perturbation de la motricite intes¬ 
tinale, un desequilibre de ['alimentation, une 
dysbiose, notamment postinfectieuse, et/ou 
des facteurs psycho logiques etdmotionnels. 


Perturbation de la motricite 
intestinale primitive 
ou secondaire 

La motricite de rintestin grele s'organise 
en deux phases. La phase de jeune, caractd- 
risee par le complexe moteur migrant (CMM), 
lui-meme segmente en plusieurs phases, dont 
la phase 111 faite de contractions regulieres 
et propagees qui assurent le balayage de ia 
lumiere intestinale. La phase post-prandiale 
est caracteris£e par des contractions irregu¬ 
lieres peu propagees, favorisantl'absorption. 

Le transit intestinal total est acceldrd dans 
les DF avec un temps de transit a u rouge car- 
min extreme merit court (< 12 heures). Cette 
acceleration globaile du transit fait intervene 
en post-prandial une non-inhibition du CMM 
de type III, aboutissant a faire deverser au 
niveau collque un effluent liquide riche en 
rdsidus et une augmentation de ractivity pro¬ 
pulsive colique aboutissant a I anrivee rapide 
du bo I fecal dans le rectum et a la non-reab- 
sorption de I'eau [11.3, 11.4]. Cette hyper- 
activite motrice disparatt habituellenient 
pendant le sommeil, d’oCi le caractdre quasi 
exclusivement diurne de ia diarrhee, Typique- 
ment les diarrhees matrices sont volontiers 
post-prandiales, imperieuses, contenant des 
aliments non digeres, ingeres le jour mime, 
Alimentation et stress sont des facteurs 
declenchants des troubles moteurs. 

Une augmentation de rapport en graisses 
dans ralimentation est susceptible de ralentir 
la vidange gastrique et de diminuer !a motri- 
citd gastro-intestina le, notamment en inter- 
rompant I'activite d'ondes propagees du CMM 
[11.3,11.5]. Enfin il existe une etroite relation 
entre le microbiote intestinal et la motricite, 
et reciproquement [11.4], 

Role de ralimentation 

Les liens entre alimentation et DF restent 
discutds. II existe un risque A limiter, voire 
exclure, certains aliments et notamment abu- 
sivement des p rod u its la [tiers, d’effet delete re 
sur la croissance [11,5], Le role declencheur 
des hydrates de carbone a chaine courte 
{fermentable oligosaccharides , dissaccharides, 
monosaccharides , and polyols : FODMAPs) 
est admis [11.6, 11.7], celui d'une intole¬ 
rance au lactose ou au fructose est beau- 
coup plus discute [11.5, 11,8], Un certain 
nombre d'arguments, du moins en patholo- 
gie adulte, mettent en exergue la possibility 
d’une hypersensibfiltd au gluten, diffdrente 
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de rente ro pat hie cceliaque, eliminee sur la 
negativite de la serologie et en cas de doute 
sur la normalit§ de la biopsie [11.9-11.11], 
avec une amelioration des symptomes sous 
regime dexclusion. Chez renfant, lantitd 
est plus rarement rapportee et est discutee 
[11.12]* La relation entre allergie alinientaire 
vraie et diarrhea fcnctionnelle est tres discu¬ 
tee [11.5]. 

Dysbiose 

La perturbation du microbiote intestinal 
peut etre la consequence de la dysmotilitd 
intestinale, etre favorisee par les ddsequi- 
libres dietetiques, et surtout secondaire a 
une infection intestinale initiate ou d'even- 
tuels traitements antibiotiques anterieurs 
[11.3, 11.13]. Depuis pfusieurs annees a 
dtd mis en exergue le fait qu'une inflamma¬ 
tion muqueuse, telle qu'observee au cours 
d'une gastroenterite aigue, dont on sait la 
frequence chez le jeune enfant, puisse etre 
a I'origine dime hypersensibilite viscera le 
et des symptomes qui en ddcoulent [11.13, 
11.14]. La pdrennisation des symptomes 
d'intestin Irritable serait la consequence de la 
perennisation d'une inflammation intestinale 
latent©, dans laquelle intervient la dysbiose, 
avec hyperplasie des cellules a enterochro- 
maffine et hyperpermeabilitd intestinale. Du 
fait de racceteration de transit du grele, la 
fraction d'atiments qui echappe a la diges¬ 
tion peut etre metaboiisee par les bacteries 
coliques et constituerainsi des substrats uti¬ 
lises pour la croissance preferentielle de cer- 
tainesespdces, modifiantainsi I'dcosyst&me 
bactdrien. De meme, la teneur en FODMAPs 
de lalimentation a un impact sur le microbiote 
intestinal [11.15]. 

Facteurs psychologiques 
et emotionnels 

Les parents sont souvent anxieux, et 
cette inquietude est souvent majoree par les 
differents examens, traitements et regimes 
entrepris. Aucune etude ne permet de consi- 
ddrer ces facteurs com me prdponddrants, 
d'autant que ['on sait la grande frequence 
dans la population generate de troubles psy¬ 
chologiques et fonctionnels mineurs. Les 
parents presentent frequemment eux-memes 
une eolopathiefonctionnelle. L'importance de 
rinterrelation entre I'attitude des parents, 
leur propre experience digestive, i'environne- 
ment et i'existence de symptomes d'intestin 
irritable chez 1'enfant est souvent soulignee. 


Diarrhee chronique non 
specifique du jeune enfant 

Depuis la description initiaie par Cohlan 
en 1956, sous son nom actuellement reteru, 
la diarrhee chronique non specifique du jeune 
enfant (DCMS) a ete designee par des appel¬ 
lations diverses : * colon irritable du jeune 
enfant«toddler's diarrhoea », « peas and 
carrots diarrhea », « eolopathie non sp£ci- 
fique du jeune enfant 

Presentation clinique 

La DCNS correspond £ un syndrome Cli¬ 
nique regroupant des troubles fonctionnels 
digestifs domines par la diarrhee. II s'agit de 
selles molles, parfois franchement liquides, 
aqueuses, souvent nauseabondes, conte- 
nant frequemment des glaires et surtout 
des ddbris aiimentatres principalement vdgd- 
taux, exceptionnellement du sang. Elies sont 
emises exclusiverment pendant les periodes 
d'eveil, volontiers des le matin au re veil, par 
un enfant en bonne sente apparente, voire 
volontiers tres actif. Get aspect tres particu- 
lier et caracteristique des selles rend compte 
de ['acceleration du transit intestinal. Lentite 
est done avant tout definie par des criteres 
d'exclusion, permettant d’ecarterles patholo¬ 
gies organlques et les malabsorptions [11,1, 
11.3,11.5,11.16]. La principale caracteris- 
tique clinique de cette diarrhde chronique, 
outre I’aspect des selles, est ('absence de 
retentissement sur la croissance malgre 
I'anciennete des troubles [11.1, 11,3,11.5]. 
Dans les cas rares ou Ton observe un retard 
ponderal, celui-ci est lie aux manipulations 
didtdtiques prdalables aboutissant souvent 
a des regimes dexclusion intempestifs 
[11.3,11.5], En outre, la plupart des auteurs 
incluent dans les criteres diagnostiques le 
debut entre 6 et 20 mois, et revolution spon- 
tanement resolutive avant 5 ans [11.1]. 

Prevalence 

La prevalence et I'incidence exacte de 
I'affection ne sont pas connues, en dehors 
d'une etude me nee dans la region Langue- 
doc-Roussitlon donnant une prevalence de 
1,5 % chez les enfants consultants en pedia¬ 
tric ambuiatoire, ages de 6 a 36 mois (don- 
nees personnels) [11.17], Aux Etats-Unis, 
eiie serait de 2 r 4 % chez les meins de 1 an 
et de 6,4 % entre 1 et 3 ans [11.18]. 
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£volution 

Dans plus de 75 % des cas, ia diarrhea 
disparatt progressivement avant lcige de 
3 ans et dans la quast-totalite avant 1'age 
de 5 ans, Par la suite, la diarrhee fait place 
dans 65 % des cas a une constipation ou 
a des douleurs abdominales. Aucune etude 
longitudinals ne permet £ I'heure actuelle de 
connaitre revolution a long terme et en parti - 
culler a I’age adulte. 

Facteurs favorisants 

A cotd des hypotheses physiopathog£- 
niques de]3 evoquees, certains facteurs sont 
plus particufiers aux DCNS. Ainsi les episodes 
de diarrhee sont volontiers declenches par 
une infection intercurrente, notamment ORl, 
ou une Eruption dentaire. Des les premieres 
descriptions, diffdrents auteurs ont insiste sur 
le role dPIdtPre d'une alimentation trop riche 
en proteines (> 4 g/kg/j) r en hydrates de car- 
bone a chaine courte, en boissons sucrees, 
notamment celles riches en fructose, et d 'une 
alimentation pauvre en graisses (< 30 % AET) 
[11.3,. 11.5,11.16], Cesddsequilibres ontete 
retrouvds dans plus de SO % des cas [11.5]. 
Apres corrections des desequilibres les symp- 
tomes sont ameliores chez la grande majorite 
des patients [11.3, 11,5]. 

Prise en charge 

Uncertain nombre de principes sont com- 
muns a la majonte des auteurs : 

* affirmer le diagnostic, apres avoir elimine 
une autre cause, notamment s f il y a un 
ralentissement de croissance non expli- 
que par un rdgime restricts ou d exclu¬ 
sion injustrfie : syndrome postenteritique, 

fausse diarrhee » sur constipation, mala- 
dse cceliaque, parasitose {giardiase t cryp- 
tosporidiose), malabsorptions specifiques, 
ailergie alimentaire, enteropathie exsuda- 
tive (vo/r infra) ; 

* rassurer les parents sur le caractere benin 
et spontanement resolutif de r affection ; 

* assurer un retour h un regime normal pour 
3’age en expliquant bien aux parents qu’ii 
s'agit la d'une alimentation normafe pour 
Tage et non d’un regime quelconque [11.5]: 

- annuier les eventuelles mesures dtd- 
tetiques restrictives internpestives ou 
draconiennes ; 

- diminuer la consommatlon dc boissons 
sucrees, hyperosmotiques, froides et de 
jus de fruits ; 


- diminuer rapport excessif d’hydrates de 
carbone (> 55 % apports energetiques 
totaux); 

- diminuer rapport excessif de proteines ; 

- augmenter rapport en graisses, notarri' 
ment par un retour a u lait entier ou mieux 
a un lait de croissance plutot que du lait 
demi-ecreme, La diminution de rapport 
lacte ne se justifie que dans le cas 
exceptionnel d’une intolerance au lac¬ 
tose demontree ; il faut alors remplacer 
ie lait par un laitfermente etdes yaourts. 
En dehors des preparations pour nour- 
rissons sans lactose, les iaits de vache 
pauvres en lactose sonttous demi-Ocre- 
mes et done non adapts ; 

* eviter la prescription de medications inef- 
ficaces et parfois d£let£res. Aucun medi¬ 
cament n'a fait, en effet, I’objet d’etude 
contrdlee, randomisee en double aveugle, 
Le racecadotril (Tiorfan®) n'a pas, du faitde 
son mode daction, dedication dans ce type 
de diarrhee. Des etudes observationnelles 
anciennes ont suggere une certaine effica- 
cite de ia smectite (Smecta®). Une seufe 
etude prospective ancienne, controls, 
randomisee, en double aveugle a pu mon- 
trer I’efficacite d'un traitement. probiotique 
(Saccharomyces boulardii, 25 mg/kg/j en 
2 prises) chez les enfants ne repondant pas 
aux seules mesures dietetiques [11.19], 

Diarrhee du syndrome 
de I’intestin irritable 

Chez I’enfant plus grand (apres 4 ans), 
une diarrhee fonctionnelle, ayant quasiment 
les memos caractPristiques que la DCNS s'in- 
tegre dans le cadre du syndrome de 3’intestin 
irritable [11.2]. 

Presentation clinique 

Les criteres diagnostiques sont les sol¬ 
vents [11.2] : Emission au moins 1 fois par 
semaine, depuis plus de 2 imois, de plus 
de 3 seiies par jour, molles ou liquides, 
pouvart contenir du mucus, associees a 
une sensation d’inconfort abdominal ou 
des douleurs abdominales recurrentes, et 
eventuellement une flatulence, des envies 
imperieuses ou une sensation d'£vacuation 
incomplete. L'emission de la seiie soulage le 
plus souvent la sensation douloureuse. Bien 
entendu ia croissance est normale, et il n ? y a 
aucun stigmate Inflammatoire ou suspicion 
d’organicite. 
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Prevalence 

Le Sll serait diagnostique chez 6 % ties 
enfants en classe primaire et 14 % des col¬ 
legians, mats aucune donn£e chiffr^e ne 
concerne la forme diarrheique [11.2]. 

Physiopathogenie 

A cote des facteurs physiologiques, ali- 
mentaires et psychologies deja evoques 
[11.6-11.10, 11.20], certains ont mis en 
exergue, notamment chez Tadutte la fre¬ 
quence d’une malabsorption des acides 
biliaires [11.21]* 

Prise en charge 

Tres peu d'etudes con cement cette patho- 
logie chez I "enfant [11.20]; sa prise en charge ; 

* affirmer le diagnostic, apr£s avoir dlimine 
une etiologie organique suspectee sur un 
ralentissement de croissance, la situation 
pIutot peripherique des doufeurs, la surve- 
nue de diarrhee pendant la nuit t la presence 
de sang dans tes selles, (’existence d’un 
syndrome inflammatoire ; 

* rassurer Tenfant et les parents sur le carac- 
tere benin de I'affection ; 

* assurer un retour a un regime normal pour 
rage : 

* eventuellement diminuer la consommation 
de monosaccharides, oligosaccharides, 
polyols et fructose. La diminution de Tap- 
port en lactose ne se fera qu’apres un test 
respiratoire utilisant une dose de charge de 
1 g/kg, sans depasser la dose habituelle- 
ment consommee par Tenfant. A defaut une 
epreuve d’exclusion sera effectuee suivie 
d'une ^introduction 3 dose progressive- 
ment augmentee ; 

* diminuer la consommation de boissons 
sucrees, hyperosmotiques, froides et de 
jus de fruits ; 

* rapport en fibres, discute chez Tadulte n'a 
fait Tobjet d'aucune dtude pediatrique ; 

* eviter la prescription de medications ineffi 
caces (aucune n r a demontre son efficacite) 
et parfois deleteres, 

Enteropathie exsudative 

L’enteropathie exsudative n'est pas une 
maladie individualises, mais la complica¬ 
tion de pathologies digestives variees qui 


se caracterise par une exsudation plasma- 
tique dans la lumiere digestive. La perte de 
proteines plasmatiques qui en resuite est 
a Torigine des manifestations cliniques et 
biologiques des enteropathies exsudatives. 

Physiopathologie 

Selon retiologie de Tentdropathie exsuda¬ 
tive, Texsudation plasmatique peut provenir 
d r une fuite lymphatique ou d'une a noma lie 
de la muqueuse digestive. Les pertes plas¬ 
matiques sont le plus sou vent localisees au 
niveau de Hntestin, et plus rarement Testo- 
mac, voire Toesophage. 

Seule une tr£s faible partie des proteines 
exsudees dans la lumiere digestive est elimi- 
nee dans les selles. En effet, les proteines 
sont digerees par les enzymes digestives et 
les acides amines qui les composent reab- 
sorbds par Tintestin. Le bilan azote de Torga- 
nisme demeure done relatlvement iquilibrd, 
matgre Timportante exsudation proteique 
dans le tube digestif. La diminution de la 
concentration plasmatique de ces proteines 
n’est done pas directement liee a leur perte 
digestive, mais £ une synthese ne permettant 
pas de compenser leur degradation dans la 
Jumi^re intestinale. 

La baisse des concentrations plasma- 
tiques affects done essentrellement les 
proteines a demi-vie longue comme Talbu- 
mine, la ceruleoplasmine ou les immunoglo- 
bulines G, aiors que les taux plasmatiques 
des proteines a demi-vie plus courts comme 
la preafbumine, la transferrins, lefibrinogene 
et les autres facteurs de la coagulation ou les 
immunoglobulines A, M et E sont le plus sou- 
vent normaux ou a peine diminues [11.22]. 

Les enteropathies exsudatives dues a une 
anomalie du systems lymphatique emtrainent 
une perte de lymphe riche en lymphocytes T 
et chylomicrons. Elies s'accompagnent done 
souvent d'une lymphopenia, d’une hypocho- 
lesterolemie, d'un deficit en acides gras 
essentiels et en vitamines liposolubles et 
d"une steatorrhbe. La lymphopenie et la 
diminution des immunoglobulinescirculantes 
conduisent 3 un deficit de llmmunite cellu- 
laire et humorale qui peut etre responsable 
d"une susceptibility accrue aux infections 
localisees ou systemiques, d’une anergie 
cutande et d’une augmentation de i"incidence 
des ndoplasles. 
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Diagnostic d’une enteropathie 
exsudative 

Modes de revelation dinique 
et biologique 

La survenue brutale d'un cedeme est le 
mode de relation le plus frequent. II sagit 
le plus souvent d'un oedeme palpbbral ou 
des membres infbneurs, parfois accom- 
pagne dune hydrocele ou d'une asdte, et 
plus rarement d'un epanchement pleural ou 
pericardique, Les sfgnes digestifs associes 
(dtarrhee, douleurs abdominales, vomisse- 
ments) sont fonction de Tetiologie {voirinfra), 
et peuvent etre disc rets, voire totalement 
absents, Un inflechissement de la courbe 
staturoponderale est egalenrsent possible, 
plus ou moins marquee selon la cause de 
i'entbropathle exsudative. 

L'hypoalbumin&mie estconstante et par¬ 
fois tr£s importante (inferieure d 10g/L}. 
L'absence de proteinuria et d'insuffisance 
hbpatique confirme Torigine digestive de 
la perte proteique. Le contrast® entre une 
hypoalburmnemte majeure et une prealbu- 
minemie ncrmale, ou moderement dimi- 
nuee, est une caracteristique importante 
des enteropathies exsudatives, qui per- 
met aussi d : ecarter une denutrition pro¬ 
teique, une inflammation chronique ou une 
hemodilution. 

D’autres signes biologiques peuvent 
btayer le diagnostic, Une diminution de la 
concentration plasmatique d'autres pro- 
lei nes a demi-vie longue est presque tou- 
jours presente. El le affecte notamrment les 
immuroglobuiines G T alors quo le taux des 
immunoglobulines A et M est relativement 
conserve. Une hypocalcemia est frequents, 
due a I'hypoprotidemie. Bien qu'eile soit le 
plus souvent cfiniquement asymptomatique, 
des observations de tetanie hypocaice- 
mique ont ete rapportees [11.23]. Lorsque 
les pertes sont d’origine lymphatique, il peut 
aussi exister une lymphopenia (avec diminu¬ 
tion du rapport CD4/CD8), une hypocholes- 
terolemie, une balsse de la concentration 
serique des vitamines A et E et du 25-hydroxy- 
cholecaiciferoL et un deficit en acides gras 
essentials revele par la chromatographie 
des acides gras membranaires des globules 
rouges. Une steatorrhee peut egalement etre 
presente mais elle n'est pas recherchee en 
pratique courante. 


Confirmation du diagnostic 

Avantd'en rechercher Letiologle, f'exsuda- 
tion proteique dans la lumiere digestive peut 
etre confirmee a I'aide de deux methodes. 

Mesure de la clearance 
de Talpha-l-antitrypsine 

Cette methade est la plus frequemment 
utilisee. L’alpha-l-antitrypsine est une pro¬ 
teins de poids moleculaire similaire & celui 
de 1’aibumine, dont le taux serique est stable 
sur une pbriode d’une huitaine de jours r et 
qui n'est pas secretee de maniere active dans 
Ee tube digestif, Sa fonction antiprotbase lui 
confers la propriety de resister aux enzymes 
proteolyt'iques digestives et bacteriennes, 
elle n'est done ni degrades, ni absorbee au 
niveau de 1'intestin. Par consequent, en cas 
d'exsudation proteique, la totatite de I’alpha 
1-antitrypsine deversee dans la lumiere diges¬ 
tive se retrouve intacte dans les selles et 
traduit I’existence et I 1 importance de 1'exsu- 
dation plasmatique. 

La mesure de la clairance de i’alpha-1- 
antitry psine necessite un prei£vementsanguin 
pour determiner sa concentration plasmatique 
et un recueil de selfes d’au moins 24 heures, 
pour mosurer le volume total de selles et la 
concentration fecale d'alpha-l-antitrypsine, 
Une clairance supeneure a 24 mL/24 h est 
consideree comme pathologique, 

Dans la mesure ou !'alpha-l-antitrypsine 
est en grande partie degradee lorsque le pH 
est infbrieur d 3, Ea suppression de la sderd- 
tion acide gastrique par un inhibiteur de la 
pornpe d protons doit prbebder les mesures 
destinees a diagnostiquer les exsudations 
ptasmatiques d'origine gastrique, L’existence 
de selles acides peut ega lement entra iner de 
faux negatifs. En revanche, les rectorragies 
affectent la concentration fecale en alpha- 
1-antitrypsine uniquement lorsqu'eltes sont 
abondantes, 

Les autres proteines plasmatiques etant 
digereeset reabsorbees au niveau de Hnies- 
tin, la creatorrhee est le ptus souvent normale 
ou a peine augments dans les enteropathies 
exsudatives. Elle ne prbsente done aueun 
intdret diagnostique. 

Utilisation de traceurs isotopiques 
couples d des proteines 

L’injection intraveineuse de proteines 
marqudes a I'aide de traceurs isotopiques 
radioactifs ( 99rT Tc albumine) peut permettre 
de quantifier la fuite proteique digestive. 
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Dependant, le caractere radioactif des pro- 
duits Enjectes, le coOt eleve de cette tech¬ 
nique et son accessibility iimitee ontconduit 
& quasiment E'abandonner. 

Etiologie 

De nombreuses etiologies, principals- 
ment digestives, peuvent etre responsables 
d ? une enteropathie exsudative. Elies peuvent 
etre classees en deux groupes en fonction 
de ('origins de rexsudation plasmafique. Les 
principales etiologies sont rapportees dans 
le tableau 11.1. 

Fuite lymphatique 

par lymphangiectasies intestinales 

Lymphangiectasies intestinales 
primitives (ou maladie de Waldmann) 

Les lymphangiectasies intestinales primi¬ 
tives sont des malformations des canaux chy- 
lifyres de Nntestin. Elies se traduisent par des 
ectastes des vaisseaux lymphatiques pouvant 
atteindre tout le grete ou limitees a un seg¬ 
ment plus ou meins long. Elies sont frequem- 
ment assoclees a d'autres malformations 
du systems lymphatique, le plus souvent un 


lymphoedeme des membres inferieurs, scro¬ 
tal ou de la vulve, plus rarement une ascite 
chyle use ou des lymphangiectasies thora- 
ciques, La plupart des cas sont sporadiques, 
mais des formes famifiales ont dScrites, la 
localisation des malformations lymphatiques 
pouvant etre d if fe rente au sein d’une me me 
familie (lymphangiectasies intestinales chez 
I'enfant et lymphoedeme des membres infe- 
rieurs chez Tun des deux parents parexemple). 
Elies sont ygafement plus frdquentes dans 
certains syndromes : Noonan, Turner, Rec¬ 
klinghausen, Klippel-Trenaunay, Hennekam. 

La maladie peut se reveler a tout age, 
mais elle apparaTt habltuellement avant 
3 ans, affectant autant les garqons que les 
filles. Elle se rrianifeste le plus souvent par 
des oedemes, alors que les signes diges¬ 
tifs (diarrhee, vomissements) sent moderes 
voire absents, Les autres malformations 
lymphatiques associees (notamment les 
lympheedemes asymetrlques des membres 
inf^rieurs, du scrotum ou de la vulve) peuvent 
ytre presentes d'emblee, etayant alors forte- 
ment le diagnostic, ou apparaTtre plustard. 

L'intensite des signes biologiques est 
fonction de Petendue des lesions intestinales 
et evolue de maniere fluctuante au cours du 


Tableau 11.1. Principales etiologies des enteropathies exsudatives. 


Fuite lymphatique 

par lymphangiectasies intestinales 


Anomalies de la muqueuse digestive 


Inflammation et ulceration 


Lymphangiectasies intestinales primitives 

Lymphangiectasies intestinales secondaires : 

* obstacle au drainage lymphatique: 

- maladie de Crohn 

- sarcol'dose mesenterique 

~ lymphomes intra-abdotninaux 

- tumours ret ropy ritonq ales 

* augmentation de ia pression lymphatique : 

- perioardite constrictive 

-- insuffisance cardiaque droite 

- Intervention de Fontan 

- hy pertension porta le 


* maladie de Crohn, rectocolrte hemorragique 

* ententes ou oolites infoctieases bacteriennes 
{salmonelles, shigellas, Campylobacter , 
Clostridium difficile}, parasitaires (Iambi iases), 
virales {rotavirus) 

* tuboreulose digestive 

* turneurs bynignes ou malignes du tube digestif 

* entyrocolites ulceronecrosantes 

* reaction du greffon contre I'hote 

* enterites ou oolites radiques 

Augmentation de la permeability digestive 
ou capillaire : 

* gast rites hypertrophiques 

* gast rite & Helicobacter pylori 

* gastrrtes et enterites allergiques 

* oesogastroenteropathies a eosinophiles 

* maladie coeliaquo 

* sprue tropical e 

* pollution microoienne intestinate 

* vascularttes digestives : purpura rhumatoide, 
lupus 


134 


Gastroenterol ogie pediatrique 










temps, L'hypoalbuminemie est sou vent mar¬ 
quee* notamment lors des poussees de la 
matadie. 

Le diagnostic repose sur I'histologle. 
Afin de rnieux voir les lymphangiectasias, 
un regime enrichi en graisses devra etre 
consomme la veille de Pexamen. Des la rea¬ 
lisation de I’endoscopie, la congestion lym- 
phatlque peut etre visualisee au niveau de 
la muqueuse duodbnale sous forme soit de 
points blanchatres milfimbtriques, soit d’un 
enduit d'aspect chyleux tapissa nt (’ensemble 
de la muqueuse. Uexamen histologique des 
multiples biopsies realisees tors de cel 
examen confirme (existence de vaisseaux 
lymphatiques dilates au niveau de la sous- 
muqueuse et de la muqueuse (fig. 11.1). 
Dans la mesure ou les ectasies lymphatiques 
peuventetre intermittentes ou localisees au- 
dela du duodenum, des biopsies normales 
n’eliminent pas le diagnostic, II peut ainsi etre 
necessaire de re peter les endoscopies, voire 
cTeffectuer une enteroscopie, pour apporter 
la preuve histologique confirmant le diagnos¬ 
tic. Un examen par videocapsule endosco- 
pique peut etre utile au prealable, afin de 
localiser les iymphangi ectasies ct guider ainsi 
I'enterascopie [11.24]. 

Les examens radiologiques (transit du 
grele, entbroscanner, entbiro-IRIVt) ne sent 
pas tres contributes. I Is peuveni montrer un 
epaississement non specifique des valvules 
conniventes. La lymphographie bipedieuse 
permet de detecter des lymphangiectasias 
des membres infbrieurs associbes, mais elie 
n’opacifie pas les lymphatiques digestifs, Elte 
best done pas necessaire, d'autant plus qu'il 
s'agit d F une technique douloureuse. 



Figure til. Dilatation des vaisseaux lympha- 
tiques au niveau de la muqueuse duodenale 
(fleches) (photo Dr S. Boudjemaa, Hopital 
Trousseau, Paris), 


devolution des lymphangiectasies intes- 
tinaies est variable. Les signes clintques et 
biologiques sont generalement importants 
durant Tenfance, puis s’ambliorent avec I'age. 
La maladie bvolue par poussbes, souvent pro- 
voqubes par des episodes infectieux, notarn- 
ment digestifs, entrecoupees de periodes 
d'accalmie, Les poussees se manifestent 
par une aggravation des signes cliniques et 
biologiques qui traduisent une exacerbation 
des fuites lymphatiques. Lors des pbriodes 
d'accalmie, les oedemes et 3'hypoalbumine- 
mie regressent mais ne disparaissent pas 
tot ale ment 

Lymphangiectasias intestmales 
secondaires 

La dilatation des vaisseaux lymphatiques 
peut etre secondaire a un obstacle sur les 
lymphatiques intra-abdominaux ou le canal 
thoracique, ou b une augmentation de la 
pression iymphatique liee a une elbvation 
de ia pression veineuse en amont du canal 
thoracique. 

Les principals causes d'obstacles sur 
les voies lymphatiques sont ; la maladie de 
Crohn, la sarcoid os e mesenterique, les lym- 
phomes intra-abdominaux et les tumeurs 
rbtroperitonbales. Cellesd'une hyperpression 
Iymphatique sont !a pbricardite constrictive, 
Hnsuffisance cardiaque droite et rinterven¬ 
tion de Fontan (creation d'une communication 
entre lesarteres pulmonaireset la veine cave 
inferieure dans les ventrlcules uniques). 

Une echographie cardiaque et une 
echographie abdominale devront etre sys- 
tematiquement realisees devant des lym¬ 
phangiectasies pour bliminer ces causes 
secondaires. 

Anomalies de la muqueuse 
digestive 

Maladies in/lammatoires et uleeratiues 

Dans toutes les pathologies inflamma- 
toires et ulebratives du tube digestif, Texsu- 
dation plasmatique b travers la muqueuse 
Ibsbe peut etre responsable d'une entbropa- 
thie exsudative lorsque la fuite plasmatique 
est importante (tab, ll.i). 

Maladies sans ulcerations patentes 

Dans ces pathologies, la fuite plasma¬ 
tique est due a une augmentation de la per¬ 
inea bi I ite digestive ou capiliaire. Parmi les 
etiologies possibles (tab. 11.1] r la gastrite 
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hypertrophique a une place particuliere. Elle 
se manifests par des signcs cliniques et biolo- 
giques d'enteropathie exsudative d’apparition 
brutale ehez un enfant jusque-te en bonne 
sant£. Lendoscopie confirme le diagnostic en 
revelant une hypertrophie des pi is gastriques, 
Une infection a cytomegalovirus est le plus 
souvent en cause, devolution est spontane- 
ment favorable en quelques semaines dans 
la mesure ou elle survient presque toujours 
cbez un enfant immunocompetent. 

Traitement 

Traitement symptomatique 

L’object if du traitement symptomatique 
est de reduire le debit lymphatique afin de 
diminuer I'exsudation plasmatique. Le flux 
lymphatique est constitue d’eau, d'electro- 
lytes et de triglycerides a chaines longues 
(TCL) absorbes au niveau des enterocytes. 
En revanche, les triglycerides a chaines 
moyennes (TCiVl ) r les glucides, les peptides 
et les vitamines hydrosolubles sont dlrecte- 
ment draines par le systdme porte. 

Exclusion des TCL 

^exclusion des TCL du regime de [’enfant 
est la premiere etape du traitement sympto¬ 
matique |11,25]. Eile necessite I'aide d’une 
dieteticienne pour ne notamment pas oublier 
d'exclure lesgraisses cachees, 

II est important de compenser paraltele- 
ment ies deficits eventuels que peut entralner 
un tei regime. Le deficit energetique est pre 
venu par la consommation de TCM contenus 
dans des preparations industries, sous 
forme d’huile ou de margarine. Le deficit en 
acides gras essentials (AGE) est 6vitb par la 
consommation de ces m£mes preparations 
industrielles qui contiennent le plus souvent 
des AGE en plus des TCM, ou par la consom¬ 
mation d’une quantile adequate d’huiie vege- 
tafe ay ant un bon equilibre omega 6/omega 3 
{colza, noix, soja). Les apports initiaux seront 
basPs sur les dernteres recommandations 
[11.26], puis adaptes a partir de la surveil¬ 
lance de la chromatographic des acides gras 
membranaires erythrocytaires, Le deficit en 
vitamines liposolubfes est prevent! par une 
supplementation en vitamines A, D : E, Kajus- 
tee grace £ la surveillance r£guitere de leurs 
marqueurs seriques. 

Ce regime d’exclusion doit etre strict 
dans les premieres annees de la mala- 
die f puis il peut etre elargi ultbrfeurement 


progressivement selon la tolerance clintque 
et biologique de I'enfant 

Nutrition parenterale 

Lorsque I’exclusion des TCL ne parvient 
pas a reduire sufflsamment I’exsudation 
plasmatique, on peut avoir recours tempo- 
rairementa ia nutrition parenterale partielle, 
voire exclusive. L'absence d'alimentation 
permet alors de reduire considdrablement le 
ddbit lymphatique et corrige rapidement les 
desordres biologiques, 

Compte tenu de Lhypoalbuminbmie, une 
anticoagulation preventive est justifiee si un 
catheter central est pose, 

Regime hyperprotidique 

Bien que les pertes proteiques dans les 
selles soient minimes, [’important renouvel- 
lement des proteines plasmatiques justifie 
une augmentation des apports, Les besoins 
de securite pour I'age devront etre doubles. 

Si les modifications diet£tfques ne per¬ 
manent pas d'assurer de tels apports, des 
preparations industrielles enrichies en pro- 
teines et depourvues de TCL pourront etre 
utilisces, 

Per/usfons eTalbiimme 

Les perfusions d'afbumine ont un effet 
limite dans le temps. Elies permettent unique 
menf de reduire temporairement la retention 
hydrosodee, a condition d'etre suivie d’une 
injection de furosemide. 

Elies sont done indiquees en cas de pous- 
see de la maladie pour reduire les oedemes 
lorsqu'ils sont volumineux ou invalidants. 
ENes peuvent etre repetees en cas de besoin, 

Traitement etiologique 

Lymphcmgiectasies irctestinales 
primitives 

Dans les cas sdveres et rebelles a toute 
thdrapeutique mddicale, une resection chirur- 
gioale de la portion dlntestin atteinte peut 
etre envisagee, a condition que ies lymphan- 
giectasies ne soient pas trop etendues sur le 
grele. La decision chirurgicale devra etre prise 
apres realisation d’un examen par videocap¬ 
sule endoscopique pour ^valuer [’extension 
des lesions. Une reel dive post-chirurgicale 
dans des segments intestinaux qui n'etaient 
pas atteints anterieurement est ne an mo ins 
possible, et doit done etre prise en compte 
pour poser ['indication chirurgicale. 
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Une efficacite de Toctreotide dans des 
cas recidiverts a egalament ete rapportee 
[11,25], mats elle demande a etre confirmee, 

S’il existe des lymphcedemes associesdes 
membres inferieurs, une hygiene rigoureuse 
est necessaire poureviter les infections. Les 
massages lymphatiques sontefficaces, mais 
ils n'ont qu'un effet temporaire. 

Enteropathies exsudatiues seccmdaires 

Leur traitement repose sur cetui de leur 
etiologie, Lorsqull severe insuffisant, le trai¬ 
tement symptorrmtique per met de rdduire 
lexsudation plasmatique le temps que la 
th£rapeutique de ia cause soit efficace. 

Conclusion 

La majorite des enteropathies exsu- 
datives de I'enfant sont dues a une cause 
dvidente (allergie aux proteines du lait de 
vac he, infection digestive). Lorsquelle nest 
pas presente, il faut evoquer [’existence de 
lymphangiectasias intestinales primitives, 
apres avoir elimtne les autres etiologies 
d enteropathies exsudatives secondaires, 
Leur traitement et leur Evolution sont fonc- 
tion de l orlgine retrouvee. Les lymphangiec¬ 
tasies intestinales primitives justifient un 
regime dietetique prolonge et, blen que la 
tolerance de la maladie s'ameliore avec le 
temps, son Evolution peut etre ematllee de 
complications parfois s^veres (neoplasie, 
infections graves). 


Parasitoses intestinales 
autochtones 

Moins rdpandues qu’en zone tropicale, Jes 
parasitoses intestinales autochtones, plus 
frequentes chez ['enfant vivant en collectivite, 
sont souvent mal connues et peuvent poser 
des probiemes diagnostiques ou therapeu- 
tiques. II existe deux groupes de parasites 
digestifs : les « vers » ou heiminthes (ndma- 
todes, ou vers roods, et plathelminthes, ou 
vers plats), et les protozoaires, uniceliulaires. 

Oxyurose 

L'agent pathogens est Enterobius vermicu- 
laris, nematode blanc de 10 mm de long. La 
contamination se fait par i ingestion d'ceufs 
qui eclosent dans I’estomac, liberant des 
larves qui gagnent la region ileocsecale* les 
femelles migrant la nuitvers la marge anale et 
pendent des ceufs immediatement infestant, 
favorisant t h auto-Infestation et la transmis¬ 
sion mterhumaine (vetements, titerie, mains). 

Le tableau clinique est domine par le 
prurit anal (vulvaire chez la petite fills) a pre¬ 
dominance vesperale, pouvant entraTner des 
lesions de grattage. 

Le diagnostic repose sur le scotch test 
de Graham, a reaJiser le matin avant toute 
toilette* ou I'observation de vers femelles au 
niveau de la marge anale ou sur les seiles, 

Plusieurs traitements sont proposes 
(tab. 11.2) [11.27]. 


Tableau TL2 Principaux traitements des parasitoses intestinales [11.28]. 


Parasitose 

Traitement 

Particulantes, prophylaxis 

Oxyurose 

Albendazole : 400 mg ou 200 mg si < 2 ans 
Rubendazole (Fiuvermal®): 100 mg en 1 prise quel que 
soit tag© ou le pods 

Deuxieme prise a 15 jours 

Traiter les sujets contacts, 
angles courts, Javage des draps, 
vetements 

Ascaridiose 

Flubendazole : 100 mg x 2/j pendant 3 jours 

Albendazole : 400 mg en 1 prise 

Mesures d"hygiene 

Lutte contre le pdril fecal 

Giardiose 

Metronidazole: 15 mg/kg/j en 3 prises pendant 5 jours 
Tinidazole (Fasigyne®): 50 mg/kg en 1 prise (max. : 2 g) 
En cas de Cl aux nitro-imidazoles : albendazole 

400 mg/j en 1 prise pendant 5 jours 

Contrdle EPS 1 mois apres la fin 
du traitement 

Lutte contre le peril fecal 

Amcebose 

Amoefoicide de contact: tiliquinol (Intetrix®): 2 gelules 
de 300 mg x 2/j pendant 10 jours chez I'adulte 
Amoebicide tissulaire : metronidazole : 35 a 50 mg/kg/j 
(7-10 j), tinidazole: 50 mg/kg/j, max. ; 2 g (3 a 5 j) 

EPS fepete 3 fois, 3 a 4 semaines 
apres la fin du traitement afin 
de verifier 1'absence de portage 
Chronique de kystes d'amibes 


IPS : examen paras itologi que des seiles. 
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Ascaridiose 

L’ascaridiose est devenue rare dans les 
pays tern p£ res. Ascaris iumbricoides , nema¬ 
tode blanc ros§ f de 15 3 20 cm de long, 
devientadulte dans lejejunum. La contamina¬ 
tion se fait par ingestion d'oeufs embryonnes 
(crudites, eau ou terre souitles). Les larves 
liberees vont traverser la paroi intestinale, 
gagner le foie, le cceur droit, le poumon, 
remonter les voies respiratoiresjusqu'au pha¬ 
rynx, purs etre degluties pour redescendre 
dans le tube digest if. 

Les manifestations cliniques sont habi- 
tueiiement absentes en cas de faible para- 
sitfsme. A la phase de migration larva ire, on 
peut observer le syndrome de Loffler (fievre, 
toux, dyspnee, infiltrat radiologique fugace 
et hypereosinophilie). Les complications 
mecaniques (occlusion, perforation sntesti- 
nale, angiocholite et pancreatite aigue) et la 
denutribon par malabsorption sont surtout 
observees dans les pays tropicaux en cas de 
charge parasitaire importante [11,29]. Le dia¬ 
gnostic repose sur l examen parasitologique 
des selies (EPS) ou les ceufs sont facilement 
identifiables, ou sur la mise en Evidence d'un 
ver adulte dans les selies ou les vomisse- 
ments. Une hypereosinophilie peut apparaitre 
durant la phase larvaire. 

Plusieurs traitements sont possibles 
(tab. 11.2). 

Giardiose 

La giardiose ou lambilias, parasitose cos¬ 
mopolite, est particulierement frequente chez 
les enfants dans les collectivites. Giardia 
duodenafis, protozoa ire flagella, present sous 
forme vegetative (trophozoite) dans la partie 
proximale de I’intestin grele se fixe sur Pa bor- 
dure en brosse des villosit£s des ent6rocytes 
et irduit des lesions histologiques pouvant 
aller jusqu'a I'atrophie villositaire subtotale. 
Certains trophozoites evoluent en kystes au 
niveau du colon. Lhomme se contamine en 
ingerant de Teau ou des aliments souillds 
par des kystes ou de faqon directe (conta¬ 
mination feco-orale), en particular chez les 
petits enfants. Les kystes se transformed 
en trophozoites dans le duodenum, 

Dans les rares formes symptomatiques, la 
giardiose se manifeste par une diarrhee impor¬ 
tant avec douleurs abdominales, nausees, 
vormissements, asthenia et pcrte de poids, 
Elle peut evoluer sur un mode chronique, 
entralnant un syndrome de malabsorption 


avec perte de poids importante due a une 
atrophie villositaire, 

Le diagnostic repose sur la mise en evi¬ 
dence de trophozoites et de kystes a l f £PS. 
Dans les formes chroniques, la recherche de 
parasites ay contact des villosit^s se fait sur 
des biopsies duodenates. On peutegalement 
rechercher des trophozoites dans le liquide 
duodenal, La recherche d’antigenes par PCR 
est peu utilisee car couteuse [11.30]. 

Le traitement repose sur les nitre-imida¬ 
zoles, comme le metronidazole (tab. 11.2), 

Amcebose 

L'amcebose, est une parasitose cosmopo¬ 
lite mais qui sdvit essentiellement dans ies 
zones tropicales. ElEe est due a la presence 
dans le colon d'une amibe, Entamoeba his¬ 
tolytica, sous forme vegetative mobile (tro¬ 
phozoite) qui peut dans eertaines conditions 
(baisse de Letat general du patient, modifi¬ 
cation de la fiore intestinal©) leser et envahir 
la muqueuse colique, et dissdminer par voie 
hPmatogbne jusqu'au foie ou au poumon. 
Dans d r autres circonstances, seule la forme 
vegetative non virulente se divise, s F enkyste 
et dissemine dans I’environnement via les 
matieresfecales. L'homme se contamine par 
ingestion de kystes (transmission feco-orale, 
ou via I'eau ou des aliments soulllbs). Dans 
le tube digestif, les kystes peuvent se trans¬ 
former en trophozoites, 

Lorsque I'amcebose est symptomatique 
(moins de 10 % des cas), plusieurs formes 
peuvent etre observees. L'amcebose intes¬ 
tinal© se revble dans sa forme typique par 
un syndrome dysenterique sans fievre avec 
une diarrhee abondante, parfois afecale, giai- 
reuse et sanglante associee a des douleurs 
abdominales (epreintes, tenesmes). Cette 
forme peut etre attenuee ou ay contra ire 
suraigue surtout sur des terrains fragihsds 
(enfants d^nutris, irmmunod£primds), rbali- 
sant un tableau de colite aigue grave ami- 
bienne au pronostic plus sombre (perforation 
intestinale, hemorragie, syndrome septique). 
L’amcebose hepatique, forme visceral© (a plus 
frequente, se caractSrise par une hepato- 
rnegalie douloureuse, fdbrile. 

Le diagnostic de I’amosbose intestinale 
repose sur la mise en evidence des kystes et 
parfois des trophozoites a I'ERS. La recherche 
damibes hematophages pout ega lament etre 
realise© sur mucus preleve parecouvillonnage 
rectal ou au cours d'une rectosigmoidoscopie. 
Morphoiogiquement, les kystes d 'Entamoeba 
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histolytica ne peuvent pas etre distingues des 
kystes d'Entamoeba dispar, a mi be non patho- 
gene mars beaucoup plus repandu dans le 
monde, Lexamen microscopique doit done 
&tre complete par ('utilisation de m^thodes 
antigeniques (recherche d’adhesine spe- 
cifique par ELISA) ou genomique (PCR). Le 
diagnostic d'amoebose hepatique, suspect© 
sur l examen echographique et tomodensito- 
metrique dufoie T est confirms par la serologie 
specifique positive. On retrouve 6galement 
une hyperleucocytose a potyrucleaires neib 
trophiles, une augmentation de la CRP ou 
de la vitesse de sedimentation, L'EPS est 
souvent negatif a ce stade en I'absence de 
syndrome dysentdrique. 

Le traitement curatif de I r amoebose intes- 
tinale ou hepatique repose sur I 'administra¬ 
tion orale dun amoebicide tissulaire de type 
nitre-imidazole, suivi 3 jours apres la fin du 
traitement, d’un amoebicide de contact pour 
traiter les formes parasitaires residuelles de 
la lumi&re colique (tab* 11,2} [11.31]. 

Cryptosporidiose 

La cryptosporidiose est une parasitose 
cosmopolite, dont ia prevalence est d'envi¬ 
ron 2% dans les pays industrialises cbez 
les patients immunocompetents, et pout 
atteindre jusqu’a 24% chez les patients 
infectes par ie virus de I’immunodeficience 
humaine (VIH) f en ['absence de traitement 
antiretroviral. Elle est due a la presence dans 
les enterocytes d'un protozoa ire, une coccidie, 
du genre Cryptosporidium . La multiplication 
du parasite va entrainer des perturbations 
hydrodlectroiytiques et une malabsorption. 
Des oocystes, rdsistants et directement 
infectants, sont efimines dans les selles et 
entraTnent une contamination dirente entre 
un hbte infects et un hbte sain t ou indirect© 
par ingestion d’eau ou d’aliments souilles. 

Chez un sujet Immunocompetent, la cryp¬ 
tosporidiose peut etre asymptomatique ou 
entrainer une diarrhee aqueuse, avec dou- 
leurs abdominales, nausees, fievre moderee 
spontanement resolutive en une dizaine de 
jours, Cbez les patients immunodeprimes, en 
particular 3es patients infectes par le VIH, 
dont le taux de CD4 est < 100/mm 3 , !a cryp¬ 
tosporidiose est responsable d'une diarrhee 
Choleriforme, prolongee, pouvant entrainer le 
deces, plus rarement d'une atteinte pufmo- 
naire et des voles biliaires, 

Le diagnostic repose sur la recherche 
des oocystes dans les selles (coloration de 


ZiehhNeetsen modifiee de froths fecaux), ou 
dans le fiquide jejunal ou biliaire, plus rare¬ 
ment dans le liquide de lavage bronchoalveo- 
laire. Lescryptosporidies peuvent dgalement 
£tre mlses en Evidence par examen histo- 
pathologique de biopsies intestinales apres 
coloration a f'hematoxyline. 

Plusieurs molecules ont ete testees pour 
traiter cette parasitose, mais la seufe solu¬ 
tion ayant fait ses preuves dans Eradication 
du parasite semble etre la restauration immu- 
nitaire [11.32]. 

Conclusion 

Les parasitoses intestinales ne sur- 
viennent pas uniquement chez des voyageurs, 
ou migrants ayant sejournd dans des pays 
en d^veloppement. If faut savoir ^galement 
les evoquer devant des troubles digestifs, en 
particulier une diarrhee chronique, chez des 
enfants vivants en collectivite ou des patients 
immunodeprimes. La realisation de plusieurs 
EPS reste le moyen de reference pour le dia¬ 
gnostic. Les traitements actuels sont efff- 
caces en cures courtes et bien supportes. 
La prophylaxle individuelle, necessitant des 
changements de comportement et d'hygiene 
alimentaire, est essentielle dans la preven¬ 
tion des parasitoses liees au peril fecal 

Deficits immunitaires 

Les deficits immunitaires h£reditaires 
(DIH) ou primitifs sont rares (1/5 000 nais- 
sances), Hs constituent un ensemble hetero- 
gene defections avec plus de 200 deficits 
decrits, et pour plus de ISO d’entre eux ie 
defaut gendtique a ete identifie [11.33], 

Les manifestations gastro-intestinales 
sontfrequentes au cours des DIH, principals 
mentdominees par une diarrhee chronique ou 
recurrent©, d'origine multifactorielle. Elle peut 
etre liee a des Infections chroniques, mais 
egalement £ des atteintes spbctfiques de la 
muqueuse intestinale comme une atrophie 
villositalre, des phenomenes inflammatoires 
et/ou auto-immuns. 

Deficits de Fimmunite humorale 

Deficit selectif en IgA 

C'est le plus frequent des DIH (1/300 a 
1/700 dans la population generals). Souvent 
asymptomatique, if peut se manifester, sur 
le plan digestif, par une diarrhee a rechute 
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avec malabsorption. La diarrhea infectieuse 
est le plus sou vent due a Giardia duodena- 
tis (11.34). Dans ce contexte, la giardiose 
est souvent recidivante, voire rdsistante. 
Les infections chroniques k Salmonella et 
Campylobacter jejuni sont egalement plus 
frequentes et volontiers recidivantes, 

Le risque de maladie coeliaque est 10 a 
20 fois plus el eve chez les personnes ayant 
un deficit err IgA [11,35]. Les formes silen- 
cieuses sembient plus frequentes, ce qui 
pourrait just i fie r un depistage systematique 
de la maladie coeliaque chez les personnes 
ayant un deficit en IgA. Compte tenu de ce 
deficit, le depistage doit se faire sur le dosage 
d'anticorps de classe IgG (antitransglutami- 
nase ou antigliadine), et le diagnostic doit etre 
confirms par la biopsie intestinal©. Le regime 
sans gluten est aussi efficace que dans les 
formes sans deficit en IgA associe. 

La frequence des maladies inflamma- 
toires chroniques intestinaies (MICI) a type 
de rectocolite hemorragique (RCH) ou maladie 
de Crohn semble augments de meme que 
I'hyperplasie nodulaire lymphoi'de [11.36]. 

Deficit Immunitaire commun 
variable (DICV) 

C est le plus frequent des DIH de Tadulte 
(1/30 000). Le diagnostic est rarement porte 
chez renfant, mais plut&t chez I’adulte jeune 
entre 20 et 30 ans devant la survenue d'in- 
fections repetees des voies aeriennes supe- 
rieures ou d’une diarrhee chronique, 

L’infection digestive a Giardia duodenalts 
est la cause la plus frequente de diarrhee 
chronique. D'autres infections intestinaies a 
Sa/moneNa, Campylobacter jejuni, Clostridium 
difficile f Cytomegalovirus sont aussi possibles. 

Les manifestations intestinaies sont 
dominees par I’hyperplasie nodulaire lym- 
pho'ide(6G %des patients), volontiers diffuse 
ileocoiique, et I’atrophie vtllositaire (31 a 60 % 
des patients) qui nbcessite parfois le recours 
& une alimentation parents rale, a unecortico- 
therapie, voire a I 'utilisation de ciclosporine 

[11.37] , Line atrophia de la muqueuse fun- 
dique identtque a celle observee au cours de 
la maladie de Biermer est observee chez 17 % 
des DICV, avec un risque de cancer gastrique 
50 fois superieur a la population gene rale 

[11.38] . Une inflammation de Tintestin grele 
et du coion est rapportee chez 2 a 13 % des 
patients atteints de DICV. Les manifestations 
cliniques sont identiques k celles observes 
dans ia maladie de Crohn ou la rectocolite 


hemorragique [11.39]* Le traitement de ces 
MIC! est le meme que ceiui propose chez les 
patients immunocompetents. 

Ag a mm aglob uli ne m ie s 

Environ 85 % des agammaglobuiine- 
mies correspondent a la maladie de Bru¬ 
ton (1/100 000) liee a une mutation du 
gene 8-tyrosine kina se sur le chromosome 
Xq22. Par rapport aux autres deficits immu- 
nitaires, les manifestations digestives sont 
moins frequentes au cours de ragammaglo- 
bulinemie, mais on peut toutefois observer 
une diarrhee chronique avec malabsorption. 
Les infections digestives sontle plus souvent 
dues k Giardia duodenal’s, SafmoneJia, Cam- 
pyfobacter, mais egalement a rotavirus et a 
enterov/rus avec des formes graves et disse- 
minees [11.40], De rares cas d’adenocarci- 
nome gastrique, de cancer colorectal, et de 
maladie de Crohn ont dgaiement ete decrits. 

Syndrome cPhyper-IgM 

Ce syndrome se manifest© dans les 2 pre¬ 
mieres annees de vie par des infections a pyo¬ 
genes ou a germes opportunistes, qui peuvent 
etre responsablesd'un syndrome diarrhdique 
grave, n^cessitant parfois le recours k une 
nutrition parenterale. Des hyperplasies lym¬ 
ph old es pseudotumorales ont ete decrites 
chez certains patients [11,41], 

Manifestations 

gastro-intestinales des deficits 
de I’immunite cellulaire 

Deficits immunitaires combines 
severes (DICS ou SCID) 

Environ 80 % des nouveau-n£s ayant un 
SCID souffrentde diarrhee volontiers causee 
par des infections a germes intracellulaires, 
des infections parasitaircs (coccidies, cryp- 
tosporidies) et des infections virales [rota¬ 
virus, adenovirus, cytomegalovirus) [11.42]. 
Cette diarrhee chronique est responsable 
d r un retertissement nutritionnel avec une 
malnutrition proteino-energetique souvent 
severe, 

II est important de faire un diagnostic pr£- 
coce pour mettre en place rapidement un trai¬ 
tement symptomatique et preparer I'enfant 
au traitement curatif par la greffe de moeile 
osseuse. Le pronostic est d’autant meifieur 
que la greffe est precoce [11,43]. Un essai de 
t hera pie genique est en cours actuellement. 


140 


Gastroenterol ogie pediatrique 




Syndrome d’lPEX (uoir chapitre 8) 

C'estune affection recessive lideS I'X due 
d une mutation du gene FOXP3 , gdne cle dans 
le controls des lymphocytes T regulateurs. Ce 
syndrome se manifesto en periode neonatale 
par un diabete, one thyroidite, des allergies 
alimentaires multiples, des lesions cutanees 
et une entdropathie auto-immune respon- 
sable dune diarrhee sevbre, resistante aux 
approches therapeutiques habituelles (exclu¬ 
sion des proteines aliergisantes, traitements 
anti-infectieux, etc.) r a la nutrition enterafe 
et/ou au repos digestif. II existe ties formes 
moins typiques avec uniquement une diar¬ 
rhee severe et des lesions cutanees, 

L'etude histologique de Untestm de ces 
patients met en evidence une atrophie vilJo- 
sitaire (totale ou subtotale), un infiltrat lym- 
phocytaire intramuqueux ainsi que des abcds 
cryptiques. On retrouve la presence d'anti¬ 
corps de type igG anti-enterocytes dans le 
serum de ces patients. Letraitement repose 
sur (’utilisation d'immunosuppresseurs tels 
que le tacrolimus ou la rapamycine et sur 
la greffe de moelle osseuse pour ceux qui 
re rbpondent pas au traitement immunomo- 
dulateur Sur le plan nutntionneb tant que 
la diarrhee persiste, la nutrition parenterale 
est indispensable, paria suite le regime sera 
adaptd avec [’exclusion des proteinesaltergi- 
santes [11.44]. 

Syndrome de Wiskott-Aldrich 

Ce deficit immunitaire de transmission 
recessive liee au chromosome X se carac- 
terise par ^association d'une thrombopenie 
avec plaquettes de petite taille, d'un eczdma, 
et defections a repetition. Sur le plan diges¬ 
tif, on peut observer des hematemeses, du 
melena et descolites chroniques mlmant une 
RCH, Le traitement curateur repose sur la 
greffe de moelle si un donneur HLA compa¬ 
tible est disponible [11.45], Une elude Inter¬ 
nationa le multicentrique de therapie genique 
est aqtuellement en cours. 

Deficits de la phagocytose : 
maladie granulomateuse 
septique 

Elle est due a une defaillance de I'activite 
bactericide des polynucleaires neutrophiles 
se traduisant par de multiples infections 
cutanees, respiratoires, osseuses et diges¬ 
tives. Sur le plan digestif, elle se manifeste 


par des atteintes inflammatoires, essential- 
lament des ileocolites granulomateuses com¬ 
parables surde nombreux points a la maladie 
de Crohn : Inspect endoscopique fait d’une 
muqueuse inflammatoire et ulcdree avec des 
zones de muqueuse saine, I'atteinte preferem 
tlelle de I’ileon terminal, (’evolution par pous- 
sees souvent corticosensibles, la survenue 
de stenoses a longterme, I'association a des 
fistules etabces perineaux et la presence de 
granule me s tuberculoides d 3’histologie, d Ero¬ 
sions muqueuses, d'abces cryptiques et de 
distorsions glandulaires. L'infiltrat muqueux 
a polynucleaires eosinophiles, frequemment 
observe au cours de ces oolites chroniques, 
et la presence de macrophages pigmentes 
permettent neanmoins de !es distinguer de 
la maladie de Crohn [11.46]. 

Le traitement prevent if repose sur une 
chimioprophylaxie antibacterienne par sulfa¬ 
methoxazole-trim ethop rime, et antifcngique 
par itraconazole. Le traitement de premiere 
intention des oolites est la sulfasalazine ou 
la prednisolone. La ciclosporine pourrait litre 
benefique dans certaines colites refractaires, 
Le traitement curatif, en dehors du traitement 
des infections aigues, repose sur la greffe de 
moelle, qui n’est envisage able que s’fl existe 
un donneur HLA compatible etque les autres 
traitements ne permettent pas d’obtenir une 
bonne qualtte de vie. 

VIH 

Jusqu’a ('apparition des tritherapies avec 
antiproteases, la diarrhee chronique eta it le 
symptome digestif le plus frequent au cours 
de Involution de Tinfection par le VIH. 

Aujourd’hui le principal facteur dont il 
faut tenir eompte pour la prise en charge de 
cette diarrhee est le statut immunitaire du 
patient (numeration des lymphocytes CD4), 
Au premier stade de llmmunodeficience, la 
diarrhee peut etre provoquee per les merries 
organismes pathogdnes digestifs rencontres 
Chez des holes immunocompetents (salmo- 
nelle, shigelle, Campy/obacfer, Clostridium dif¬ 
ficile...)* voire par le VIH lui-meme. Lorsque 
le eompte de CD4 est inferieur a 100/pL, les 
infections parasitaires opportunistes (cryp- 
tosporidies, microsporidies) et les diarrhees 
idiopathiques sont les causes les plus fre- 
quentes [11.47]. 

La premiere etape du diagnostic repose 
sur I'analyse de selles repetec [coproculture 
avec recherche de Clostridium difficile et de 
satoxine, EPS). Si les rdsuitats sont ndgatifs, 
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comptetenu de la tres grande frequence des 
causes infectieuses, I'utrlisatiort empfrique 
d'antibiotiques et/ou d'antiparasitaires est 
possible. En I'absence (^amelioration, le 
recours aux examens endoscopiques est 
llcite. La sigmoidoscopie avec biopsies peut 
etre realiseeen ambulatoire. En Tabsence de 
diagnostic etiologique, une coioscopte totale 
et one flbroscopie digestive haute peuvent 
etre necessaires en. particular pour le dia¬ 
gnostic d'ententes a CMV ou a mycobactene 
[11.48]. 

La severite des diarrhees chroniques s'ex- 
plique par I'absence de traitements curatifs 
(cryptosporidiesh ou leur faible efficacite pour 
certains germes (albendazole pour la micros- 
poridiose) P par la Frequence des r^cidives mal- 
gre le traitement pour d'autres (Bactrim® et 
Isospora belli) etenfin, par la frequence (de 10 
a 30 % des cas) des diarrheas pour lesquelles 
aucune cause infectieuse, ou non infectieuse, 
n'est retrouvee. Meme si le statut immuni- 
taire des patients infectds par le VIH traitds 
par polythPrapie s’ameliore avec T utilisation 
repandue de traitements antiretroviraux hau- 
tement actifs, la diarrhee reste frequente, 
d'autart que plusieurs agents antiretroviraux 
peuvent ia causer. 

Conclusion 

Les manifestations gastro-intestinales 
sontfr^quentes au coursdes deficits immuni- 
taires primaires ou acquis, et peuvent reveler 
le deficit immunitaire. Le diagnostic doit etre 
fait le plus rapidement possible et les explo¬ 
rations endoscopiques digestives pratiquees 
pour evaiuer Eatteinte digestive et pr^venir 
les complications infectieuses et les retards 
de croissance. 


References 

[11.1] Hyman PE r Milla PJ, Benninga MA et af. 
Childhood Functional Gastrointestinal Disorders: 
Neonate/Toddler. Gastroenterology 2006 ; 130 : 
1519-26. 

[11.2] Rasquin A, Di Lorenzo C, Forbes D et at. 
Childhood functional gastrointestinal disorders: 
child/adolescent. Gastroenterology 2006 : 130 : 
1527-37. 

[11.3] Gulraldes E n Roessler JL. Functional diar¬ 
rhea in toddlers (Chronic Nonspecific Diarrhea). 
In : Faure C, Di Lorenzo C r Thapar C, eds. Pedia¬ 
tric Neurogastroenterology: Gastrointestinal moti¬ 
lity and functional disorders in children. Clinical 


gastroenterology. Now York : Humana Press-Sprin¬ 
ger 2013 : 355-8. 

[11.4] Ducrotte P, Melchior C. Syndrome de Tin- 
test in irritable : conception pbysiopathoiogique 
actuelle. Hepato Gastro 2013 ; 20 : 740-51. 

[11.5] Chouraqui JP, Olives JP. Di£t4tique des 
troubles fonctionnels digestifs, in ; Goulet G P Vidail- 
het M, Turck D, eds. Alimentation de I'enfant en 
situations normale et pathologique, 2* ed. Paris : 
Doan 2012 : 361-80. 

[11.6] Shepherd SJ, lomer MC, Gibson PR. Short- 
chain carbohydrates and functional! gastro-intes- 
tinal disorders. Am j Gastroenterol 2013 ; 108 : 
707-17. 

[11.7] Staudacher HM P Irving PM. Lomer MCE r 
Whelan K. Mechanisms and efficacy of dietary 
FODMAP restriction in IBS. Nat Rev Gastroenterol 
Hepatol 2014 ; ll : 256-66. 

[11.8] Wilder-Smith CH, Materna A, Wermeluiger 
C, Schuler J. Fructose and lactose intolerance 
and malabsorbtion testing: the relationship with 
symptoms in functional gastrointestinal disorders. 
Aliment Pharmacol Thar 2013 ; 37 : 1074-83. 

[11.9] Vazquez-Roque ML Camilleri M, Smyrk T 
et a), A controiled-trial of gluten free diet in patients 
with irritable bowel syndrome-diarrhea: Effects on 
bowel frequency and intestinal function. Gastro¬ 
enterology 2013 ; 144 : 903-11. 

Ell.10] Tonutti E r Bizzaro N. Diagnosis and clas¬ 
sification of celiac disease and giuten sensitivity. 
Autoimmun Rev 2014 ; 13 : 472-6. 

[11.11] Fasano A, Sapone A, Zevatlos V, Schup- 
pan D. Nonceliac gluten sensitivity Gastroentero¬ 
logy 2015 ; 148 : 1195-204. 

[11.12] Guandaiini S, Poianco 1, Nonceliac glu¬ 
ten sensitivity or wheat intolerance syndrome? J 
Pediatr 2015 ; 166 : 805-11. 

[11.13] Barbara G, Cremon C r Pallotli F etai. 
Postinfectioiis irritable bowel syndrome. J Pediatr 
Gastroenterol Nutr 2009 ; 48 ; S95-S97. 

[11.14] , Pensabene L, Talarico V, Concolino D ef at. 
Post-Infectious Functional Gastrointestinal Disor¬ 
ders Study Group of Italian Society for Pediatric 
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition. Pos- 
tinfectious functional gastrointestinal disorders in 
children: a multicenter prospective study. J Pediatr 
2015 ; 166 : 903-7. 

[11.15] Halm os EP, Cftristophersen CT P Bird AR 
et al . Diets that differ in their FODMAP content alter 
the coionic luminal microenvironment. Gut 2015 ; 
64 : 93-100. 

[11.16] Powell CV, Jenkins HR, Toddler diarrhoea: 
is it a useful diagnostic label? Arch Dis Child 2012 ; 
97 : 84-6. 

[11.17] , Vandenplas Y P Abkari A P Beilatche M et aL 
Prevalence and Health Outcomes of Functional 
Gastrointestinal Symptoms in Infants From Birth 


142 


Gastroenterol ogie pediatrique 




lo 12 Months of Age, J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2015 ; 61 : 531-7. 

[11.18] van Tilburg MA, Hyman PE, Walker Lets! 
Prevalence of functional gastrointestinal disorders 
in infants and toddlers, J Pediatr 2015 ; 166 ; 
684-9. 

[11.19] Chouraqul JP r Dietsch J, Musial C, Blehauf 
H, Saccharomyces boulardii (SB) management of 
toddler diarrhea: a double-biind-placebo control 
led study, J Pediatr Gastroenterol Nutr 1995 ; 20 : 
463, 

[11.20] Chlou E r Nurko S. Functional abdominal 
pain and irritable bowel syndrome in children and 
adolescents. Therapy 2011 ; 8 : 315-31. 

[11.21] Wedlake L t A'Hern R. Russell D et ai. Syste¬ 
matic review: the prevalence of idiopathic bile acid 
malabsorption as diagnosed by SeHCAT scanning 
in patients with diarrhoea-predominant irritable 
bowel syndrome. Ailment Pharmacol Ther 2009 ; 
30 : 707-17. 

[11.22] Braamskainp MJ, Dolman KM, Tabbers MM. 
Clinical practice. Proto in-losing enteropathy In child¬ 
ren. Eur J Pediatr 2010 ; 169 : 1179-85, 

[11.23] Lu YY, Wu JF r Ni YH et ai Hypocalcemia 
and tetany caused by vitamin D deficiency in a 
child with intestinal lymphangiectasia, J Formas 
Med Assoc 2009 ; 108 : 814-8, 

[11.24] Oh TG, Chung JW. Kim HM et ai Primary 
intestinal lymphangiectasia diagnosed by capsule 
endoscopy and double balloon enteroscopy. World 
J Gastrointest Endosc 2011; 3 : 235-40. 

[11.25] Desai A, Guvenc 6 r Carachi R. Evidence 
for medium chain triglycerides in the treatment of 
primary intestinal lymphangiectasia. EurJ Pediatr 
Surg 2009 ; 19 : 241-5. 

[11.26] Avis de I’Agence fran^aise de s£curit£ 
sanEtaire des aliments relatif a I’actualisation des 
apports nutritionnels conseilies pour les acides 
gras, mars 2010. 

[11.27] Caumes JL, Chevalier B, Kiotz F, Qxyures et 
oxyurose, Encycl MedChir. Maladies infectleuses, 
8-515-A-20, 2002 : 6 p. 

[11.28] American Academy of Pediatrics, Drugs for 
parasitic infections, in ; Pickering LK, Baker CJ ef ai, 
eds. Red book: 2012, Report of the Committee on 
Infectious Diseases, 28th. Elk Grove Village, II: 
American Academy of Pediatrics, 2012 : 848-68. 

[11.29] Wani I, Rather M r Naikoo G etai Intes¬ 
tinal ascariasis in children. World J Surg 2010 ; 
34 : 963-8. 

[11.30] Escobedo AA, Hanevik K, Almlrall P et ai. 
Management of chronic Gtardia infection. Expert 
Rev Anti Infect Ther 2014 ; 12 : 1143-57, 

[11.31] Hague R t Huston CD, Hughes M era/. 
Amebiasis. N Engl J Med 2003 : 348 : 1565-73, 

[11.32] Abu baka r I, Aliyu SH r A nj m ugam C er ai Treal 
ment of cryptosporidiosis in immunocompromised 


individuals: systematic review arid meta-analysis, 
Br J Clin Pharmacol 2007 ; 63 : 387-93, 

[11.33] Al-Herz W, Bousfiha A„ Casanova JL et ai 
Primary immunodeficiency diseases: an update 
on the classification from the international union 
of immunological societies expert committee for 
primary immunod£ficience. Front Immunol 2011 ; 
2 ; 54, 

[11.34] Zinneman HH„ Kaplan AP. The associa¬ 
tion of giardiasis with reduced intestinal secretory 
immunoglobulin A. Am J Dig Dis 1972 ; 17 : 793-7. 

[11.35] Villalta D, Alessio MG, Tampoia M etai 
Diagnostic accuracy of IgA anti-tissue transgluta¬ 
minase antibody assays in celiac disease patients 
with selective IgA deficiency, Ann N Y Acad Sci 
2007 ; 1109 : 212-20, 

[11.36] fizuka M, Itou H, Sato M er ai Crohn's 
disease associated with selective immunoglobu¬ 
lin a deficiency. J Gastroenterol Hepatol 2001 ; 
16 : 951-2, 

[11.37] Luzi G, Zullo A, iebba F ef a/. Duodenal 
pathology and clinical-immunological implications 
in common variable immunodeficiency patients. 
Am J Gastroenterol 2003 ; 98 :118-21. 

[11.38] Kinlen LJ, Webster AD, Bird AG et at. Pros¬ 
pective study of cancer in patients with hypogam¬ 
maglobulinemia. Lancet 1985 ; 1 : 263-6. 

[11.39] Daniels JA r Lederman HM r Maitra A, Mon¬ 
tgomery EA. Gastrointestinal tract pathology in 
patients with common variable immunodeficiency 
(CVID): a clinicopathologic study and review. Am J 
Surg Pathol 2007 ; 31 : 1800-12, 

[11.40] Winkelstein JA. Marino MC r Lederman HM 
et ai X-l inked agammaglobulinemia: report on a 
United States registry of 201 patients. Medicine 
(Baltimore) 2006 ; 85 : 193-202. 

[11.41] Quartier P, Bustamante J, Sanal O etai 
Clinical, immunologic and genetic analysis of 
29 patients with autosomal recessive hyper-lgM 
syndrome due to Activation-Induced Cytidine Dea¬ 
minase deficiency. Clin Immunol 2004 ; 110 : 
22-9. 

[11.42] Hague RA, Rassam S r Morgan G, Cant AJ. 
Early diagnosis of severe combined immunodefi¬ 
ciency syndrome. Arch Dis Child 1994 ; 70 : 260-3, 

[11.43] Sza bo I cs P, C a va z za n a -Ca I vo M r Fi scher A P 
Veys P. Bone marrow transplantation for primary 
immunodeficiency diseases. PediatrClin North Am 
2010 ; 57 : 207-37. 

[11.44] Ruemmele FM ? Moos N, deSerre NPet at. 
Clinical and molecular aspects of autoimmune 
enteropathy and immune dysreguiation, polyendo- 
crinopathy autoimmune enteropathy X-linked syn¬ 
drome, Curr Opin Gastroenterol 2008 ; 24 : 742-8, 

[11.45] Ochs HD„ Filipovich AH, Veys P et ai Wis¬ 
kott-Aldrich syndrome: diagnosis, clinical and labo¬ 
ratory manifestations, and treatment, Biol Blood 
Marrow Transplant 2009 ; 15 {Suppl 1): 84-90, 


Diarrhees chronrques 


143 





[11.46] Huang A, Abbasakoor F, Vaizey CJ. Gas¬ 
trointestinal manifestations of chronic granuloma¬ 
tous disease. Colorectal Dis 2006 ; 8 ; 637-44. 

[11.47] Elfstrand L Floren CH fc Management of 
chronic diarrhea in HIV-infected patients: current 
treatment options, challenges and future direc¬ 
tions, HIV AIDS 2010 ; 2 : 219-24, 


[11.48] Feasey WA, Heatey P s Gordon MA. Review 
article: the aetiology, investigation and manage¬ 
ment of diarrhoea in the HIV-positive patient. Ali¬ 
ment Pharmacol Ther 2011; 34 : 587-603. 


144 


Gastroenterologie pediatrique 




CHAPITRE 12 


Purpura rhumatoTde 

Jean-Louis Ginies 


Points essentiels 


■4 Le purpura rhumatoTdeest une vas- 
cularite des petits vaisseaux caracte- 
risee cliniquement par I'association de 
signes cutanes et articulaires. 

Les manifestations digestives sent 
preserves dans plus de fa moitie des 
cas ctfont la gravitea court terme dc la 
maladie, Tatteinte renale conditionnant 
le pronostic a long terme. 

Le diagnostic de purpura rhuma- 
toide est difficile lorsque les manifes¬ 
tations digestives sort inaugurafes de 
la maladie. 

Les manifestations digestives, secon- 
daires a un purpura et a des hematomes 
des parois digestives, sont dominees par 
les douleurs abdominales aggravees par 
I’alimentation. 

-4 devolution des manifestations diges¬ 
tives est habituellement favorable mais 
des complications (invagination intesti- 
nale aigue, peritonite, hemorragie mas¬ 
sive) peuvent mettre en jeu le pronostic 
vital, 

Le diagnostic etiologique et la sur¬ 
veillance des manifestations digestives 
reposent en grande partie sur i'echo- 
graphie abdominal©. 

Le traitement des complications est 
chirurgicaL 

-4 La prise en charge des manifestations 
digestives peut necessiter une cortico- 
therapieet une assistance nutritionnelle. 


Le purpura rhumatoide ou maladie de 
Henoch-Schonlein est une vaseuiarite systemique 
des petits vaisseaux a depots d f immunogiobu- 
fine s A (IgA), C/est essentiellement une maladie 
de i’enfant, dont le pic de frequence se srtue 
entre 4 et S ans. Son incidence annuelle chez 
I'enfant , plus efevee en periode automno-hiver ■ 
nale, varle seion les pays de 8 a 20/100 000. 
On /'observe dans toutes (es ethnies, mais il est 
plus rare chez les sujets de peau noire [12.1 r 
12,2). Le purpura rhumaidfde est caracfen'separ 
Vassociation de signes cutanes et arf/cuiaires. 
Son pronostic est bon mais peut etre aggrave a 
court terme par des complications digestives et 
a (ong terme par une aite/nfe rena/e. 

Dans ce eftap/tre seronf envisage es suc- 
cess/Vement la physiopathofogie du purpura 
rhumatoide. ses manifestations extradiges¬ 
tives, la presentation et la prise en charge 
des manifestations digestives de /a maladie. 

Physiopathologie 

La physiopathologie du purpura rhuma- 
to'ide iVest pas compfetement elucidee. II est 
du a des depots tie complexes immuns a IgA 
dans les petits vaisseaux, arterioles, capil- 
laires et veinules, dont I'etiologie reste incon- 
nue, L'hypoth£se habitueilement reteriue est 
celle d'une vascularite d'origine immunolo- 
gique secondairea une agression antigenique 
externe, En effet, la maladie est souvent 
precedee d'une infection de la sphere ORL 
ou respiratoire, notarnment & streptocoque 
du groupe A, rendant compte de la variation 
saisonniere observe, plus rarement d'une 
vaccination ou d’une prise medicamenteuse. 
Sa sur venue pourrait etre favorisee par des 
anomalies du systeme immunitaire portant 
sur ies IgA [12.1, 12.3]. 
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Manifestations 

extradigestives 

Le purpura est typiquement petechial, 
parfois ecchymotique, exceptionneiiement 
necrotique, II est sou vent associe a des 
macules ou des papules erythemafeuses, 
une urticaire ou des cedemes des extremi- 
tes. C’est un purpura caracteristique par sa 
topographie dec live, symetrique, predomi¬ 
nant au niveau des membres inferieurs ou, 
chez le sujet en decubitus, au niveau des 
fesses, epargnant classiquement le tronc, II 
evolue par poussees, favorisees par Torthos- 
tatisme. L r atteinte articulaire est presents 
dans 2/3 des cas, II s’agit d'arthralgies dont 
la topographie est identique a celie du pur¬ 
pura, au niveau des grosses articulations des 
membres inferieurs, Un gonflement peri-arti- 
culalre peut etre associe [12.2, 12.4, 12,5]. 

Une nephropathie est constatee dans 
30 a 50 % des cas de purpura rhumatoide, 
Sa severite est variable, II peut s’agir d’une 
hematurie isolee, dune proteinurie, d’un 
syndrome nephritique ou nephrotique, d une 
hypertension arterielle isoiee ou d'une insuf- 
fisance renale, E33e estle plus souventconco- 
mitante des manifestations cutanees mats 
peut survenir de faqon retardee, Elle condi- 
tionne le pronostic a long terme. 

Les plus frequentes des autres manifesta¬ 
tions extra digestives sont Lore h iep id idy mite 
et. Euretrite stenosante [12.4], Les manifes¬ 
tations neurologiques, musculaires, oculaires 
ou respiratoires sont beaucoup plus rares et 
une forme multivisc6rale doit faire evoquer 
une maiadie de systeme, 

II n "existe aucun signe biologique speci- 
fique du purpura rhumatoi'de. L'hdmogramme 
permet d'efiminer une thrombopenie. Le syn¬ 
drome inflammatoire est absent ou modere. 
II peut exister une augmentation des IgA 
seriques et la recherche de complexes 
imourns circufants peut etre positive [12,4, 
12.5]. Le diagnostic se pose done devant un 
purpura avec un taux de plaquettes normal 
souvent associe a des arthralgies, IE peut 
dans les cas douteux etre confirme par la 
mise en evidence de depot d r lgA dans une 
biopsie cuts nee. renale ou digestive. 

La Societe europeenne de rhumatologie 
pediatrique (EULAR) et la Ligue europeenne 
contre le rhumatisme (EULAR) ont recemment 
propose des criteres dlagnostiques pour le 
purpura rhumatoi'de : la presence du pur¬ 
pura, predominant aux membres inferieurs, 


est obligatoire, associee a au moins un des 
quatre criteres suivants : arthritesouarthrat- 
gies, atteinte rdnale (proteinurie ou h£matu- 
rie), douleurs abdominales, biopsie mettant 
en evidence des depots d'IgA [12.6]. 

Devolution du purpura rhumatoide, en Y ab¬ 
sence de complications digestives ou renales T 
se fait vers la guerison en quelques jours ou 
quelques semaines apr£s une ou plusieurs 
poussees, Des rechutes a distance, essen- 
tiellement pendant la premiere annee, sont 
possibles [12,2, 12,4,12,5], Elies semblent 
plus frequentes chez les enfants de plus de 
8 ans et en cas d‘atteinte renale [12.7]. 

Manifestations digestives 

Les manifestations digestives sont fre¬ 
quentes au cours du purpura rhumatoide, 
observees dans plus de la moitle des cas 
[12.1, 12.2, 12.4], Elies sont facilement 
rattachdes 3 leur cause lorsqu'il existe un 
purpura ou des arthralgies. Le diagnostic 
est plus difficile lorsque les signes digestifs 
precedent les autres manifestations de la 
maiadie, ce qui s’observe dans 10 a 20 % 
des cas [12.1, 12.4, 12.8, 12.9]. 

Anatomopathologie 

Les lesions peuvent se situer a tous les 
niveauxdu tube digestif, II s'agit macroscopi- 
quementde Idsions purpuriques, pdtechtales 
ou ecchymotiques, et dhematomes de ia 
paroi responsables des douleurs abdomi- 
nales et des troubles du peristaltisme. Les 
lesions peuvent etre beaucoup plus severes* 
ulcdronecrotiques, responsables d^hemorra- 
gies digestives ou de perforation. 

Histologiquement, il existe une vascula- 
rite leucocytoclasique avec une infiltration 
perivascuiaire inflammatoire hemorragique ; 
les lesions intestinales sont faites de foyers 
hdmorragiques et oedemateux qui peuvent 
toucher toute rdpaisseur de la paroi digestive. 

En immunofluorescence, on observe des 
depots d T lgA r de la fraction C3 du comple¬ 
ment et de fibrinogene dans la paroi des 
vaisseaux leses [12.5]. 

Manifestations cliniques 

Douleurs abdominales 

Les douleurs abdominales sont presenter 
a chaque fois qu’il existe une atteinte diges¬ 
tive, Elies sont a type de coliques efintensite 
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variable, tie moderees a tres severes et 
invalidates, Elies peuvent etre diffuses 
ou tocalisees* continues ou paroxystiques, 
accompagn^es ou non de vomissements, 
Elies sort souvent aggravees par [’alimenta¬ 
tion, amenant lenfant a limiter ses ingesta, 
L'abdomen est sensible a fa palpation mais, 
en (’absence de complication, sans defense 
ni contracture [12.l r 12,8,12.10]. 

Hemorragies digestives 

Des hemorragies digestives sont pre- 
sentes dans 30 % des cas (voir cbapitre IS). 
Les hemorragies digestives basses sont 
Je plus souvent occultes, reconnues par la 
presence de sang a la bandelette, rarement 
visibles a type de melena ou de rectorragies. 
Line hematemese est possible, Les hemorra¬ 
gies digestives sont habituellement minimes 
mais des hemorragies rnassives peuvent 
exceptionneElement rnettre en jeu le pronos- 
tic vital [12.1, 12.8, 12.10]. 

Troubles du transit 

Le transit intestinal est frequemment 
perturb^ dans le purpura rhumatofde. El peut 
exister une diarrhee glaireuse parfois san- 
glante ou a I’inverse, un ralentissement du 
transit pouvart au maximum aboutir, memo 
en Tabsence de complications chirurgicales, 
a un tableau de subocclusion. Des lesions 
st^nosantes du greEe par compression fide 
a des hematomes intraparietaux ou des gan¬ 
glions mesenteriques sont possibles [12.8], 

Invagination intestinale aigue 

C'est la complication digestive cfassique 
du purpura rhumatofde, mais elle est rare. 
Sa frequence vane selon les series medi- 
cales ou chirurgicales de 1 a 13 % avec une 
moyenne de 3,5 %. C’est une invagination 
iieo-ileaie dans plus de la moitie des cas T 
qui survient chez des enfants ages de plus 
de 3 ans. Elle s'oppose en cela a ['invagina¬ 
tion intestinale aigue ileocolique classique 
du nourrisson. L F In vagi nation intestinale est 
favorisee par la gene au peristaltisme que 
provoquent les hematomes partetaux. Son 
diagnostic doit etre systematiquement dvo- 
que lorsqu'il existe des acces douloureux 
paroxystiques, surtout s’ils sont associes a 
des vomissements. des rectorragies ou un 
tableau occlusif. L'invagination intestinale 
peut etre asymptomatique, de ddcouverte 


echographique, et spontanement resolutive, 
Lechographie abdominale permet un dia¬ 
gnostic precoce, diminuanf ainsi le risque 
devolution vers la nbcrose et la perforation 
[12.1,12.2,12.4, 12.8]. Le lavement baryte 
ne permet nl Je diagnostic ni letraitement de 
ce type d’invagmation ; il est done inutile au 
cours du purpura rhumatofde. 

Perforation intestinale 

Responsable d'un tableau peritoneal 
parfois insidieux en cas de lesion perforee 
bouchee, elle peut sieger a tous les niveaux 
du tube digestif, Cette perforation peut etre 
la consequence d'une invagination mbcon- 
nue ou d'une ulceration necrotique en regard 
d’une plaque purpurique. Des cas de perfora¬ 
tions spontanees, parfois multiples, ont ete 
rapportes [12.8], 

Pancreatite 

Une pancreatite hemorragique aigue 
peut etre observee au cours de revolution 
du purpura rhumatoide, source de douleurs 
intenses et transflxiantes et de vomisse¬ 
ments. Son diagnostic repose sur le dosage 
de la lipasdmie [12.8]. 

Enteropathie exsudative 

Elle est frbquente. Sa traduction habituelEe 
est une hypoalburnindmie non expliqube par 
une fuite protbique urinaire. Elle peut etre 
confirmee par la mesure de la clairance de 
ralpha-l-antitrypsine [12,1, 12,5], 

Retentissement nutrition ne I 

Le retentissement nutrition ne I peut etre 
tres rapide et important dans les formes 
digestives du purpura rhumatofde, suggerant 
un catabolisms intense. I! est la consequence 
de Lanorexie, des vomissements, de la diar- 
rhbe et des pertes protbiques par entero¬ 
pathie exsudative. 

Autres manifestations 

D’autres atteintes digestives ont ete 
dberites de fagon exceptionnelle au cours 
du purpura rhumatofde : syndrome de malab¬ 
sorption avec steatorrhea, colite pseudo mem¬ 
brane use t fistule enterale, stenose ileale 
tardive, hematome de la parol musculaire 
abdomrnale, hydrocholecyste, cholbcystite. 
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Lorsque ies lesions sont localisees a I’ileon 
ou au colon ascendant la maiadie pent simu- 
ier une maiadie de Crohn ou une rectocolite 
hdmorragique [12.1 P 12,8]. 


Imagerie 

Radiographie d'abdomen 
sans preparation 

La radiographie d'abdomen sans prepa¬ 
ration a peu d’intdret dans le purpura rbu- 
matoide. Elle peut montrer une dilatation 
intestinale avec des niveaux liquades en cas 
d’invagination intestinale ileo-ileafe, une 
fosse iliaque deshabitee en cas d’invagina- 
tion intestinale fleocaecale ou un pneumo- 
pdritoine en cas de perforation [12,5,12.8]. 

Echographie abdominale 

L'echographie abdominale est I’examen de 
choix pour [’exploration des manifestations 
digestives du purpura rhumatoide. En cas 
dInvagination intestinale, elle montre raspect 
typique du boudin sous la forme d'une image 
en cocarde en coupe transversale associee a 
une dilatation tiquidiennedes anses d'amont 
La perforation secondaire a une invagination 
compliquee ou a un purpura necrotique du 
grele se traduit par un pneumopdrftoine et 
un epanehement echogdne intra-abdominal. 

En ['absence de complications, la prin¬ 
cipal constatation echographique est un 
epaississement de la paroi intestinale loca¬ 
lise le plus souvent & la partie proximale de 
t'intestin, responsable d’une dedifferencia- 
tion de la parol et d'un retrecissement de la 
lumiere sans veritable stenose. Les hema- 
tomes apparaissent sous forme de plages 
echogenes infiltrant la sous-muqueuse, Un 
dpanchement intraperitoneal est frdquent. 
Des adenopathies mdsentdriques sont quash 
constantes. II peut exister une dilatation 
des anses digestives et une diminution du 
peristaltisme, L’epaississement des parols 
intestinales peut etre decale par rapport aux 
dou leurs abdominales et il fautsavoir repeter 
I'examen. Les lesions rdgressent habituelle- 
ment en quelques jours. Elies peuvent verier 
dans leur localisation avec le temps. Sans 
etre pafhognomoniques, ces images d’epais- 
sissement sont caracteristiques du purpura 
rhumatoide et peu vent aider au diagnos¬ 
tic dtiologique lorsque les manifestations 


digestives precedent les manifestations 
cutanees ou articulaires [12.1, 12.5, 12.8, 
12 . 10 ], 

Fibroscopie digestive 

Une fibroscopie digestive haute est indr- 
quee en cas d’hematemese. La muqueuse 
est congestive, hype remi que avec des lesions 
purpuriques, petechiales, ecchymotiques ou 
ulcdronecrotiques. Les fusions peuvent exis¬ 
ter a tous les niveaux du tube digestif mais 
sont plusfrequentes au niveau du duodenum, 
de 1'iieon et du rectum [12,9], 

Prise en charge 

La survenue d’une invagination intestinale 
aigue ifeo-ileale non reducible spontanement 
ou d'une perforation est une indication chErur- 
gicale, En dehors de ces complications, la 
prise en charge des manifestations diges¬ 
tives du purpura rhumatoide peut justifier la 
corticotherapie et rassi stance nutritiormelle. 

Corticotherapie 

^utilisation de la corticotherapie reste 
contr over see au cours du purpura rhumatoide 
[12.7]. Line dtude randomisde, controlde, en 
double aveugle contre pEacebo, a montrd 
que la corticotherapie precoce, a la dose de 

1 mg/kg de prednisone pendant 2 semaines 
suivie d’un sevrage progress if pendant fes 

2 semaines suivantes, diminuait llntensite 
des douleurs abdominales et articulaires 
[12.11]. Une revue systematique publiee en 
2007 a egalement suggere que la corticothe¬ 
rapie precoce diminuait la duree des douleurs 
abdominales [12,12], Une etude retrospective 
multicentrique portant sur des enfants hospi¬ 
talises a conclu que la corticotherapie prdcoce 
etait associee& un moindre risque d'interven- 
tion chirurgicale pour complication [12.13]. 

En pratique, la corticotherapie est Endi- 
quee a chaque fois qu’il extste des douteurs 
abdominales intenses resistant aux antaL 
giques. Elle est employee par voie orale 
lorsque 3'enfant est capable de s’alirnenter 
et le critdre d’efficacrte est ia disparition des 
douleurs. Elle est employee par voie veineuse 
lorsqu'EI exists des douleurs abdominales 
resistant aux antalgiques et au repos digestif 
ou recidivant a chaque tentative de reprise de 
Pali mentation. Lecritere d’efficacite estalors 
ia possibility de re prendre ralimentation. La 
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posoSogie la plus souvent employee est de 
1 mg/kg/j sans depasser 60 mg/jjusqu’a la 
disparition des douleurs avec un arret plus ou 
moins rapidement progressif en fonction de 
la duree de la corticoth^rapie fnitiale. 

La corticolMrapie ne doit etre debut£e 
qu’apres avoir £]imin£. par une dchographie 
abdominale, une complication chirurgicale 
et, lorsqu'il existe une hematemese, par une 
fibroscopie digestive haute, une lesion ulce- 
reuse du tractus digestif superieur. 

Prise en charge nutritionnelle 

Les douleurs abdominales du purpura rhu- 
matolde sont exacerbees par La I (mentation et 
ameiiorees par la mise au repos du tube diges¬ 
tif. Cette mise au repos, sous couvert d’une 
perfusion d'hydratation veineuse pdriphdrique, 
ne doit pas etre prolongee car fa maladie peut 
evoluer rapidement vers une malnutrition 
severe, En fonction de la reponse a la cortico 
therapie, on peut reprendre une alimentation 
oraie fractionnbe, recourir a une alimentation 
entPrale £ debit constant ou r uniquement dans 
les cas les plus graves, a une alimentation 
parenterale pendant quelques semaines. 

Autres traitements 

Les antalgiques sont toujours indiques 
et H peut etre necessacre d’employer des 
antalgiques de niveau 2 ou des morphiniques 
associes au repos digestif. Les inhibiteurs 
de la pompe a protons sont employes en 
cas d'atteinte du tractus digestif superieur. 
D’autres traitements ont £te rapportds, 
sans que leur efficacite ait pu etre demon- 
tree. Des imniunoglobulines polyvalentes ou 
une plasmapherese ont ete proposees dans 
les formes graves refractaires a la cortico- 
therapie et au repos digestif (12.14]. Les 
immunomodulateurs comme le methotrexate 
ou le mycophenolate mofetii ont aussi ete 
employes en cas de corticodependance ou 
d'atteinte renaie severe [12.15]. 

Conclusion 

Les douleurs abdominales sont la prin¬ 
cipals manifestation digestive du purpura 
rhumato'ide. Elies repondent habituellement 
bien aux traitements antalgiques et evoluent 
favorabiement. La resistance aux traitements 
antalgiques est rindication d'une corticothe- 
rapie qui est le plus souvent rapidement 


efficace. Des formes graves sont possibles, 
resistantes aux antalgiques majeurs et a 
la corticotherapie, et pouvant retentir rapi¬ 
dement sur I’btat nutritionnel. Ce sont ces 
formes digestives qui font toute la gravity 
immediate du purpura rhumato'ide et neces 
sitent une prise en charge specialisee, d'au- 
tant que des complications (invagination 
intestinale aigue, perforation, hemorragie 
massive) peuvent mettre en jeu le pronostic 
vital. La surveillance de ces patients et le 
depistage de ces complications ont large- 
ment recours a I'echographie* 
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CHAPiTRE 13 


Maladies inflammatoires 
chroniques de I’intestin 

Dominique Turck, Corinne Gower-Rousseau, Alafn Dabadie 


Points essentiels 


La maladie de Crohn CMC) et la rec- 
tocolite hemorragique (RCH) repre- 
senteot les deux formes identifies de 
maladies inflammatoires chroniques de 
hintestin (M EC I >. 

La MC peut toucher I'ensemble du 
tube digestif (de la bouche a Tanus) 
dans sa longueur et son epaisseur 
(atteinte transmurale), 

-4 La RCH atteint exclusivement les 
tuniques muqueuse et sous-muqueuse 
du rectum et du colon. 

Les MICI sont des maladies multifac- 
torielies touchant des sujets genetique- 
ment predisposes, au cours desquelles 
survient une reponse immunitaire 
muqueuse a normals vis-a-vis du micro- 
biote intestinal, declenchee ou aggra- 
vee par des tacteurs environnementaux. 

■4 Les incidences les plus elevees de 
MIC! sont rapportees en Europe du 
Nord et dc TOuest et en Amerique du 
IMord, ou on observe deux a trois cas de 
MC pour un cas de RCH. 

Les MICI debutent chez [’enfant 
dans 10 % des cas environ, avec un age 
median au diagnostic de 14 ans, 

-4 Une augmentation importante de 
[’incidence de la MC et de la RCH a ete 
observee chez les 10-16 ans de 1988 a 
2008 dans le registre EPIMAD du Nord- 
Ouest de la France : respectivement 
+-123 % pour la MCet + 81 % pour la RCH. 

-4 Le principal gene de susceptibility 
a la MC est NOD2. 

ooo 


-4 Le tabac protege de la RCH. favo- 
rise la survenue d'une MC et en aggrave 
revolution, 

■4 Lappendicectomie avant Page de 
20 ans protege contre la RCH. 

*4 Les examens compiementaires per- 
mettant de porter le diagnostic de MlCl 
chez l enfant sont identiques a ceux 
utilises chez I'adulte. 

-4 Le principal facteur de gravite de la 
MC est son retentissement sur la crois- 
sance staturoponderale et le develop- 
pement pubertaire. 

-4 Des scores d'activite des MIC! ont 
ete valide$ chez ['enfant; PCDAI {pedia¬ 
tric Crohn's disease activity index) pour 
la MC et PUCA1 ( pediatric ulcerative 
colitis activity index ) pour la RCH. 

■4 En casde poussee de MC, I'alirnenta- 
tion enterale exclusive pendant environ 
2 mois doit etre preferee a la cortico- 
therapie, surtout en cas de retard sta- 
turopondera! et pubertaire. 

■4 Les principes du traitement de la 
RCH chez 1‘enfant sont identiques a 
ceux de I'adulte. 

-4 Au cours des MICI chez I'enfant, les 
traltements immunomodulateurs (aza- 
thioprine, methotrexate) sont utilises en 
cas de corticodependance ou de mala- 
die active, avec rechutcs frequentes. 

*4 ^introduction des biotherapies 
(infliximab, adalimumab) a totalement 
transforme la prise en charge de la MIC! 
chez [''enfant. 

ooo 
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-4 Au cours de la MC chez I'enfant, la 
chirurgie est reservee aux complica¬ 
tions (abtes, stenose. fistule, perfora¬ 
tion), en limitant au maximum Letendue 
des segments reseques. 

-4 Au cours de la RCH chez I'enfant la 
colectomie est indiqueeen cas d’echec 
du traitement medical, eo privilegiant 
lablation concomitant© du rectum 
avec realisation d n un neoreservoir a 
laide d'anses greles et anastomose 
ifeo-anale, sous protection temporaire 
d r une ileostomie. 


Les maladies inflammatoires chroniques 
de I'intestin (MfCf) sont devenae s an pro- 
bleme majeur de sante pubfique dans fes 
pays industrialises, ou /e risque cumute pen¬ 
dant la vie d r avoir une MiCt est de ford re de 
0,5 % [13.11 La maladie de Crohn (MC) et ia 
rectocoiite hemorragique (RCH) represented 
ics deux forme s identifiers de MICt. La MC 
peut toucher [’ensemble du tube digestif (de 
la bouche a ianus) dans sa longueur et son 
epalsseur (atteinte transmurale). La RCH 
atteint exdusivement les tunique s muqueuse 
et so as-muqueuse du rectum et du colon. Leur 
diagnostic differential est parfois difficile; s’it 
n’est pas possible daf firmer te diagnostic de 
MCou de RCH , on retient le diagnostic de cotite 
indeterminee (Cl). La MC et /a RCH n'augmen- 
tent pas la mortality mats, en raison de leur 
survenue tot dans la vie et leur chronicite, eiles 
induisent une morbidity eievee. Chez ('enfant et 
I’adolescent, le principal facteur de gravite de 
la MC est son re tends semen f s ur la croissance 
staturoponderaie et le developpement puber- 
taire, dont la surveillance est indispensable 
pour apprecier Pactivite de la maladie et I'effi- 
cacite des traitements. Quant a la RCH , elie 
se caracterise chez (’enfant par une extension 
importante des lesions des le diagnostic. Les 
MICf peuvent favoriser une moindre estime de 
sot et un absenteisme scofaire prejudiciables 
a /a qualite de vie et a une bonne Insertion 
socioprofessionnelie a t’age adulte. 

Epidemiologie des MICI 

A Li cours des dernieres decennies, I’inci- 
dence de la MC et de 3a RCH s’est prof on- 
dement modifiee selon un schema propre 
a chacure de ces maladies, les rendant 


definitrvementdistinctes Tune de I'autre, Ces 
modifications sont apparues autant dans le 
temps que dans fespace et T heterogene lie 
spatiale de leur Incidence est un des princi- 
paux arguments pour une cause environne- 
mentale a I'origine de ces pathologies, 

Les incidences les plus elevees de MICI 
sont rapportees en Europe du Word et de 
I'Ouest et en Amerique du Mord alors qu'en 
Afrique, en Amerique du Sud et en Asie 
(incluant la Chine), I'incidence des MICI a 
longtemps ete faible. Les donnees recentes 
proven ant des pays emerge nts permettent 
de preciser le profiI evolutif general de l epl- 
demiologie des MICI. Leur incidence semble 
d r abord basso, puis a mesure que ces pays 
« s’occidentatisent * ou slndustrialisent et 
changert de mode de vie et d 'environnement, 
la RCH apparaTt dans un premier temps alors 
que Hncidence de la MC rest© basse. Dans un 
second temps, 10 a 15 ans plus tard,. la MC 
emerge a son tour pour finale merit rejoindre 
i r incidence de la RCH, voire la d£passer 
[13.1]* 

Les MICI debutent chez I'enfant dans 7 a 
25 % des cas en function des limites supe- 
rieures d ? age dInclusion au diagnostic et du 
mode de recrutement (en population gend- 
rale ou hospitalise) avec le plus souvent, & 
]'inverse de I’adulte, une predominance de 
la MC sur la RCH [13,2], Dans le registre 
EPIMAD qui recense en population general© 
depuls 1988 tous les cas incidents de MtCI 
diagnostiquees dans le Nord-Guest de la 
France, les cas pbdiatriques (age d'inclusion 
au diagnostic < 17 ans) representent 7 %de 
I'ensemble des MICI (9 % pour la MC et 5 % 
pour la RCH), avec la repartition suivante ; 
MC = 72%; RCH =24% (soil une proportion 
de 3 MC pour 1 RCH), et Cl = 4 % [13.3]. Ce 
chiffre de 7 % est nettement inferieur aux 
20 a 25 % de cas p^diatriques habituelle- 
ment rapportes dans la I literature, Cette 
difference tient probabiement au fait que 
la plupart des etudes publiees ne rendent 
compte que de cas hospitallers, & ['inverse 
des registres en population general e qui col- 
ligent I'ensemble des cas de MICI, que! que 
soit leur prise en charge (medecine liberate 
ou hospitallers). 

Cage median au diagnostic des MICI 
pddiatriques est de I'ordre de 13-14 ans, 
que ce soil pour la MC ou la RCH. Les MfCl 
atteignent done surtout les enfants a pres 
Page de 10 ans, en periode peripubertaire ; 
©lies sont rares avant 5 ans et exception- 
nelles avant lan (meins de 1 % des cas 
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pediatriques). On distingue ainsl les late- 
onset )BP (inflammatory bowel disease mala- 
die inflammatoire de I’intestin) qui debutent 
apriss 10 ans ; les EO (early onset)-lBD, qui 
ddbutent avant 10 ans, et les VEO (very early 
onset)-IBD, qui debutent avant 6 ans. Les 
patients avec une MIC! a debut tres precoce 
{VEO-IBD) ont plusfrequemment une atteinte 
etendue etune evolution severe [13,4,13.5]. 
Chez le jeune enfant ayant une symptoma¬ 
tology £vocatrice de MIC I,, d'autres dia¬ 
gnostics doivent etre etimines, surtout en 
cas de debut avant E age de 2 ans. II s’agit 
defections le plus souvent monogeniques : 
enteropathie auto immune, granulomatose 
septique, glycogdrose de type lb, deficit 
immunitaire combing s^v^re atypique [13,4]. 
Parmi les genes incrimines, detaiiies dans 
une revue diagnostique des formes mono¬ 
geniques de MIG!, on peut citer: illOiRA, 
IR10IRB et IL10 dans le cad re cTanomalies du 
recepteur de I’interleukine 10 r TTC7A, IPEX, 
PLCG2 [13.5]. 

La distribution des MICI pediatriques 
selon le sexe est I’inverse de ce qu'elle est. 
chez I’adulte, avec une predominance de 
gargons pour la MC et de filles pour la RCH, 
^inversion du sex-ratio survient pour la MC 
comme pour la RCH entre 14 et 17 ans, ce qui 
evoque la possibility d'un facteur hormonal 
sous-jacent. Le classique gradient Mord-Sud 
n’a pas ete confirme chez I'enfant [13.2], 

^incidence des MICI pediatriques a 
considerablement augments depuis plus de 
20 ans. Sur une pdriode de 21 ans, de 1988 
a 2008 dans le registre EPIMAD, I’age median 
au diagnostic etait similalre dans la MC 
(14,5 ans)- et la RCH (14,1 ans), et ne variait 
pas au cours du temps, Ledelai diagnostique 
etait de 3 mois [Q ± : 1 - Q 3 : 6] pour la MC 
et la RCH r egalement inchange au cours du 
temps. L’incidence moyenne annueile des 
MICE etait de 4,0/IQ 5 (3,0 pour la MC ; 0,9 
pour la RCH ; et 0.1 pour les CCI). Une aug¬ 
mentation importante de llncidencede la MC 
et de la RCH a ete observee chez les adoles¬ 
cents (10-16 ans) dans les deux sexes : pour 
la MC, de 4.3/10 5 en 19SS-199G a 9,6/l0 & 
en 2006-2008 (+ 123 % ; p < 10 -3 ). ; pour 
la RCH, de 1,6/10 5 a 2.9/10 5 (+81%; 
p< 10 3 ). Cette augmentation importante 
suggere que des facteurs de risque environ- 
nementauxdes MICI sonttoujours actifsdans 
le Nord-Ouest de la France. La repartition des 
localisations digestives initiates ne variait pas 
au cours du temps, dans la MC comme dans 
la RCH [13.6]. 


Dans une revue des donnees epidemiolo- 
giques disponibles sur les MICI pediatriques 
datant de 2011, une augmentation de I'in¬ 
cidence dtait observde dans plus de 60 % 
des dtudes longitudinales internationales 
concernant la MC et seulement 20 % de 
celles concernant la RCH [13.2]. 


Facteurs de risque 
des MICI 

Facteurs genetiques 

La frequence des formes fam ilia les de 
MICI et la concordance de 50-60% pour la 
MC observee chez des jumeaux monozygotes 
illustrent rimportance des facteurs genetiques. 
Cependant, la susceptibility genetique n'est 
pas seuie en cause car le taux de concordance 
chez les jumeaux monozygotes n’est que 58 % 
pour la MC et 6 % pour la RCH. La part environ- 
nementale dans Tetiologie des MICI est done 
importante, en particulier pour la RCH. 

Le premier gdne de susceptibility a la 
MC a yty mis en Evidence par une dquipe 
frangaise en 2001 [13.7]. II s'agit de N0D2 
{nucleotide oligomerization domain 2), situe 
sur le chromosome 16ql2, Un variant de ce 
gene est present chez un malade sur deux et 
15 %des sujets sains : il n r estdonc ni neces- 
saire ni suffisant pour que la MC survienne. II 
n'y a pas de variants du gene N0D2 associes 
a la RCH. Le risque relatif de MC est de 2 a 3 
pour les sujets porteurs heterozygotes d F un 
variant du gene NOD2, aiors qu’il est proche 
de 20 pour les sujets homozygotes ou hete¬ 
rozygotes composites. Les variants du gene 
N0D2 sont assocles a la MC de Hntestin grele 
et non du colon, et Teffet dose des variants 
est constate dans (expression clinique de ta 
rmaladie, Les patients homozygotes ou hetero- 
zygotes composites ont un age de debut plus 
pr£coce et une Evolution plus fryquente vers 
les stenoses. Le mecanisme physiopatholo- 
gique par lequel les variants du gene NQD2 
predisposent a la MC reste discute, Plus de 
150 genes de susceptibility a la MC ont ete 
identifies [13.8] dont les g£nes 47G16L1 
(autophagy 16 like 1} sur le chromosome 2, 
IRGM {immunity related GTPase M) sur le chro¬ 
mosome 5, et IL23R sur le chromosome 1. La 
plupart des variants genetiques de suscepti¬ 
bility a la MC touchent des genes impliques 
dans la reponse immunitaire Innee et acquise 
contre des agents bacteriens ; 
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* NQD2 codart un recepteur imtracellulatre 
d'un peptidoglycane bacterfen ; 

9 les genes ATG16LI {autophagy 16 tike 1) sur 
le chromosome 2 et iRGM (immunity related 
GTPase M) sur le chromosome 5 codant des 
facteurs impliqu€s dans la degradation de 
composants intracellulaires incluant des 
agents pathogenes ; 

■ des genes regulateurs de la voie interleu¬ 
kin© 23-Thl7 (JL23B) r surle chromosome 1, 
impliques dans la defense contre les bac¬ 
teries et (’inflammation intestinale [13.8). 

Ces variants genetiques fortement asso- 
cids £ la MC confortent J'hypothdse que la 
MC resulte d’une r£ponse immunitaire ina- 
daptee au microbiote intestinal, en particular 
aux bacteries invasives, chez un hdte gene- 
tiquement predispose. D’autres genes, non 
impliques dans la susceptibility aux MIC! r 
pourraient moduler leur expression clinique. 
Certains alldles HLA de classe II ont ete 
associes a des formes plus severes de RCH 
et d’autres a la survenue de manifestations 
extra-intestinales [13.8]. 

En pratique clinique, il estjustifie de faire 
une enquete genetique a la recherche d’une 
MICi monogenique en cas de MICi trds pr£- 
coce (VECMBD) [13.5]. En revanche, [I n'y a 
pas d'indication a rechercher la presence des 
variants du gene NQD2 ou d'autres genes 
chez les patients porteurs d'une MICI a 
debut non precoce ou leurs parents sains. 
Les parents du l er degre de sujets atteints 
de MICI doivent etre pr^venus du sur-risque 
mod^ry (x 5 a 10) qu'ils encourent afin de 
consulter precocement en cas de symptdmes 
d i ge stifs e voc ateu rs. 

Facteurs microbiologiques 

Le microbiote est i’ensemble des micro¬ 
organ ismes (bacteries, lev u res, champignons, 
virus) presents dans un environnement spe- 
cifique (appele microbiome), Chez I’Homme, 
le microbiote intestinal, precedemment 
appeld flore intestinale, est constituy d'envi- 
ron 100 000. milliards de micro-organ ismes 
[13.9], La MC serait liee a une deregulation 
de la reaction immunitaire muqueuse vis-a- 
vis d'un microbiote intestinal desdquilibre 
(dysbiose) sous (Influence de facteurs envi- 
ronnementaux et genetiques. L'etude du 
microbiote intestinaf comme cibleantigenique 
et facteur dInflammation chronique au cours 
de la MC suscite un grand interet* La mise 
en evidence qu’une dysbiose bacterienne 
(dysyquilibre entre bactdries « ddletdres » et 


«benefiques ») constitue un facteur predic¬ 
ts de rechute apres turret de certains trai- 
tements de la MC est un argument fort en 
faveur de cette hypoth^se [13.10]. Une etude 
multicentrique indique que des taux bas de 
certaines bacteries potentieilement * protec- 
trices * dans les seltes (Ciostridrum coccoJdes 
et Bacteroldes) ainsi que de Lespece Faecati- 
bacterium prausnitzii, appartenant au phylum 
des Firmicutes, sont des facteurs predictifs 
de rechute aprds Far ret d'un traitement par 
antiTNF-a [13.9]. Plusieurs arguments sug- 
gerent qu'urie dysbiose bacterienne intesti¬ 
nale puissecontribuer a lappa ritio n d'une MC, 

Modeles animaux 

Dans la piupart des modeles, la oolite ne 
se deveioppe pas en (absence de microbiote. 
Des meddles de colite experimental ont reen¬ 
try que la colite pouvait se transmettre d’une 
souris genetiquement modifiee a une souris 
sauvage par les bacteries du microbiote de 
la souris mutee, suggerant Fexistence d H un 
microbiote « colitogenique ■» [13.11). 

Arguments genetiques 

La piupart des variants g^nytiques de 
susceptibility a la MC mentionnes plus haul 
concernent des genes impliques dans la 
reponse immunitaire innee et. acquise contre 
des agents bacteriens ( N0D2 1 ATG16L1, 
IRGM, IL23R) [13.8]. 

Arguments serologiques 

De nombreux anticorps dirigbs contre des 
composants microbiens (bactyries, levures) 
sont presents dans le sang des malades 
atteints de MC. La presence d r ant(corps 
anti-Omp {proteine de la membrane extern© 
d’Escherichia cell), anti-12 {antigene issu de 
Pseudomonas aeruginosa), et d'ASCA (anti- 
Saccbaromyces cere vis fae) d un taux dlevd 
semble associee a des formes particuliere- 
ment severes de la MC [13.12], 

Arguments bacteriologiques 

Dans les selles de patients atteints de 
MC r on observe une reduction quantitative 
et qualitative (biodiversity) du phylum Firmi¬ 
cutes et particuliyrement du groupe Clostri¬ 
dium leptum. Une diminution du pourcentage 
de bacteries appartenant a la famille des 
Lachnospiraceae a aussi ete retrouvee asso¬ 
ciee a la MC, Ce groupe de bacteries com- 
prend la majority des bacteries productrices 
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de butyrate, notamment Faecatibacterium 
prausnitzii [13.10, 13.13), D’autres etudes 
du mierobiote intestinal rnuqueux chez des 
patients atteints de MO ont montre une 
diminution des bacteries a potentiel anti- 
inf lammatoire, oomme les bifidobacteries et 
les lactobacilles, et la presence en exces de 
bacteries pathogenes, « deletdres comme 
certains Escherichia coii ayant un phenotype 
adherent et invasif favorisant la production 
de cytokines pro-lnflammatoires [13.91. Dos 
souches d’Esc/iench/a coii associees a la 
muqueuse ileale de patients atteints de MC 
ont la capacite d’adherer et d'envahir les cel¬ 
lules bpith£liales intestinales, de survivre et 
se multiplier dans les macrophages en induk 
sant la production de cytokines prounflamma- 
toires, Ces souches son! denommees AIEC 
pour adherent-invasive Escherichia coii. La 
prevalence de souches AIEC dans des biop¬ 
sies de Hldon terminal provenant de patients 
adultes etait de 36 % chez ceux atteints de 
MC centre seulement 6 % chez des sujets 
non atteints de pathologie inflammatoire 
intestinale [13.14]. Ces souches AIEC ont ete 
mises en evidence chez des enfants atteints 
de MC [13.15]. Le sdquenqage du genome 
de la souche de reference AIEC LF82 a ete 
realise, permettant la mise au point de tests 
moleculaires pour diagnostiquer la presence 
de telles bacteries chez les patients [13,8], 

Une modification du mierobiote intestinal 
associeeaux modifications du mode de vie en 
rapport avec la modernisation de nos socie- 
tes pourrait expliqueren partie I'influence de 
renvironnement dans la survenue des MICI. 
L'amdlioration de Phygiene, surtout dans les 
premieres annees de la vie, la modification 
des habitudes alimentaires et I’apparition de 
!a pollution industrielle sont des facteurs pou- 
vant Intervenir dans la physiopathologie des 
MICI, soit directernent soit en influenpant la 
composition de la flora intestinale. 

Facteurs environnementaux 

De nombreux facteurs de risque environ¬ 
nementaux ont etd dvoques dans les MIC!, 
mats les seuls clairement etablis sont le 
tabac et rappendicectomie* 

Le tabac a des effets opposes selon le 
type de Ml Cl : il * protege * de la RCH mais 
« favorise » la survenue d’une MC [13.16]. 
Le risque de RCH est reduit d'environ 40 % 
chez les fumeurs, Une fois declares, la RCH 
est moins severe chez les fumeurs : elle 
s'etend moins souvent sur le colon proximal, 


necessite plus rarement le recours a la cor- 
ticotherapie et a une colectomie. Larret de 
^intoxication aggrave la maladle et sa reprise 
famdliore. A ['inverse, le tabagisme multiplie 
par plus de deux fe risque de MC. Le nombre 
de poussees de MC est augmente, le risque 
de complications (abces, fistules) plus eleve 
et le recours aux corticGtdes, aux immuno- 
suppresseurs et aux biotherapies plus fre¬ 
quent. Le risque dlntervention chirurgicale 
et de rdcidive postopdratoire est dgalement 
accru. Get effet ambivalent du tabac dans les 
MIC! n’est pas explique. Le tabagisme passif, 
notamment dans I'enfance, n’influence pas 
le risque de MIC! [13.17]. 

Lappendicectomie rdduitde prbs de 70 % 
le risque de RCH [13.18]. Cet effet protec- 
teur n'existe qu’en cas d’intervention realisee 
avant rage de 20 ans et pour une appendI- 
cite aigue ou une lymphadenite mesenterique 
(et non de fagon erronee pour un syndrome 
douloureux abdominal). Comme dans le cas 
du tabac, et de inaniere independante, lap- 
pendicectomie est associee a une evolution 
moins grave de la RCH avec un risque reduit 
de colectomie. L'ablation de I'appendice ou 
son inflammation pourrait protdger de la RCH 
en modifiant la r£ponse du syst&me immuni- 
taire rnuqueux intestinal. 

La repartition geographique et revolution 
dans le temps de 1'incidence des MICI ont 
suggere qu’un niveau d’hygi^ne dlevd dans 
l enfance puisse etre associd 3 un risque 
accru de MICI. A I’inverse, les enfants vivant 
dans un milieu defavorise au contact de¬ 
fections bacteriennes et/ou parasitaires 
seraient proteges de ce risque du fait d'une 
meilleure * Education * de leur systSme 
immunitaire. Plusieurs etudes ont revele une 
frequence accrue defections pehnatales et 
infantiles et une exposition plus importante 
dans I'enfance aux antibiotiques chez les 
patients atteints de MICI [13.19]. Lutilisa- 
tion d'antibiotiques chez I’enfant multiplie par 
3 le risque de developper une MC pendant 
I’enfance, mais pas de developper une RCH. 
Ce sur-rfsque serait lie a une modification du 
mierobiote intestinal chez des patients gene- 
tiquement predisposes. La prise de contra- 
ceptifs oraux augmente d’un facleur 2 A 3 le 
risque de MICI, notamment de MC [13.20]. 
Cependant, les cestroprogestatifsfaiblement 
doses en cestrogenes nlnfluencent pas revo¬ 
lution de ces maladies. Les contraceptifs 
oraux pourraient participer aux lesions de la 
MC en favorisant les lesions thrombotiques 
vasculaire gastro-intestinales. 


Maladies inflammatoires chroniques de I'intestin 


155 




Les habitudes alimentaires et Ieurs modifi¬ 
cations pourraient expliquer les differences do 
risque de developper une MICI, les antigenes 
alimentaires constituent avec fes antigenes 
bacteriens, la plus grande source d'antig£nes 
au contact de la muqueuse intestinale. L r a I a - 
mentation, qui a profondement change cescin- 
quanta dernieres annees, est probabtement le 
facteur qui influence le plus la composition et 
I'activity mdtabolique du microtiiote intestinal, 
agissant tndirectement sur les interactions 
hote/agent(s) bactenen(s)/reponse i mm uni¬ 
ts ire, Regime pauvre en fibres (legumes et 
fruits), surconsommation de sucres raffines, 
degraisses etde proteines animates, de mar¬ 
garine, de «fast-food », de graisses suites, de 
microparticules ; chatne du froid non respec- 
tee ; consummation d'eau du robinet, etc, ont 
ete incrimines* mais aucun n'a ete formelle- 
ment identifie [13.21], 

La plupart des patients atteints de IV1ICI 
incriminent le stress et les facteurs psycho¬ 
logies dans la survenue et revolution de 
leurmaladie, Une etude cas-controle realises 
dans le cadre du registre EPIMAD chez des 
patients adultes n’a pas montre dlnfluence 
significative dtev#nements de vie considers 
com me traumatisants sur la survenue d T une 
MC ou d'une RCH [13.22]. Line revue sys- 
tematique de la literature a retrouve chez 
I'adulte le role significatifdu stress dans revo¬ 
lution de la RCH etd’un syndrome depressif 
dans la MC [13.23], Aucune donnee n f est 
disponible chez (’enfant et fadolescent. 

Le role de I'allaitement maternel est 
controverse. II est en effet impossible pour 
des raisons ethiques evidentes de randomi¬ 
ser des nouveau-nes pour etre allaites ou 
nourris au biberon. II faut done se contenter 
deludes d’observations. Une meta-analyse 
inefuant 7 etudes a montre que I'allaitement 
eta it associe a une diminution du risque de 
MICI de I’ordre de 30 % t sans difference signi¬ 
ficative entre la MC (reduction de 36 %) et la 
RCH (reduction de 28 %} [13.24]. 

Le role des vaccins dans I'apparition 
des MICI est egalement. controverse. Une 
meta-analyse de 11 etudes n'a pas retrouve 
d arguments en faveur d’un lien entre MICI 
et vaccinations, en particular la vaccination 
contre la rougeole et le BCG [13.25]. 

L’hypothese du role protecteur sur le deve- 
loppement de la MC de Itensoleillement et 
de la vitamine D a ete evoquee, Une etude 
realisee a partirdes donnees de I'assurance- 
maladie a montre qu’if existait en France une 
correlation significative entre la repartition 


des cas de MC et le niveau ^exposition solaire 
a Itechelon de pa elemental ; les departsments 
beneficiant d’un taux faible densolelllement 
dtaient ceux oh ['incidence de la IV1C eta it la 
plus elev^e [13.26|. Les patients atteints de 
MICI ont souvent des taux s£riques abaisses 
de vitamine D et un apport alimentaire faible 
en vitamine D au diagnostic, II est difficile de 
savoir si ces anomalies sont secondai res aux 
MICI (anorexie, malabsorption, malnutrition) 
ou jouent un role dans leur apparition. 

Dans les pays en developpement, les 
infections par les parasites digestifs de type 
helminthes restent tres repandues tandis 
que les pathologies dysimmunitaires T dont 
les MICI, sont moins frdquentes que dans les 
pays industrialises. Cette observation pour- 
rait etre expliquee par une « convolution ■ a 
long terme entre helminthes et vertebres, 
suggerant des mecanismes tres efficaces 
d r adaptation mutuelle entre les parasites 
et Ieurs hotes. Des systnmes immunorn- 
gulateurs auraient ete selectionnes pour 
contrdler les infections chroniques dues a 
des vers, tandis que [’absence de parasites 
- une situation observes dans les pays occi- 
dentaux - pourrait jouer un role dans la pre¬ 
valence croissants de lallergie, des maladies 
auto-immunes et pathologies inf! am mate ires 
[13.27], Cette hypothese estconfortee par la 
demonstration des effets protecteurs de cer- 
taines infections d helminthes (schistosomes 
et nematodes intestinaux) dans des mode les 
exp£rimentauxd r aJ!ergie ou dauto-immunitb. 

Presentations, aspects 
diagnostiques : 
clinique, biologie, 
endoscopie, imagerie 

Clinique 

Trois types de symptomes cliniques peuvent 
etre revelateurs de la MC chez Penfant: des 
symptomes gen^raux, des symptomes digestifs 
et extradigestifs et, specifiques de cette tranche 
ti'age, des anomalies de la croissance staturo- 
ponderate et du developpement pubertaire (qui 
font Pobjet d'un paragraphs specifique). 

Dans la MC, les symptomes digestifs les 
plus frequents sont les douleurs abdominales 
et la diarrhee (seuls 25 % des patients pre¬ 
sented la triad© classique douleurs abdomi¬ 
nales, diarrhee et perte de poids); dans la 
RCH et la Cl r il s'agit des rectorragies et de la 
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Figure 13-1. Presentation Clinique (en %) d'enfants atteints de maiadie de Crohn (n = 379), de 
rectocolite h^morragique (n - 172) et de colite inciassee (n =. 72) (d'apres [13.28]). 


diarrhee. La figure 13.1 resume la symptoms- 
tologie clinique au diagnostic dans une etude 
prospective surdescas incidents reaiisee en 
Grande-Bretagne et en Irlande [13,28], 

Les douleurs abdominales rdcurrentes 
etant particulierement frequentes chez [en¬ 
fant, il n’est pastoujeurs alse de differencier 
un tableau de MIC! (et en particular de MC) 
au sein des troubles fonction riels intesti- 
naux, beaucoup plus frequents en pratique. 
Les signes d’alerte evoquant une pathologie 
organique qui sont rapportes dans la classi¬ 
fication de Rome HI des troubles fonctionnels 
intestinaux sont tout particulierement des 
signes evocateurs de MICI [13.29] (tab. 13.1L 

Les lesions anoperineales de MC (fissures, 
ulcerations, fistules, abces) sont frequentes 
chez (enfant mais souvent minim isees, voire 
nlees par les patients ou abusivement bana- 
fisees. Lexamen de la marge anale doit faire 
par be integrante de Lexamen clinique dun 
enfant consuItant pour des troubles digestifs, 
y compris pendant la periods peripubertaire, 
en veillant a la presence d’un parent ou d'une 
tierce personne dans la sails d'examen (vorr 
cha pitre 26). 

Les signes extradigestifs peuvent prece- 
der les signes digestifs et sont presents au 
diagnostic dans 5 a 25 % des cas. Ils sont 
domines par les arthralgies (les arthrites 
authentiques sont plus rares), puis par les 
signes cutands, en particuHer I’erythdme 

Maladies inffamnnatoires chroniques de I'intesUn 


Tableau 13.1 Signes d'alerte evoquant une 
pathologie organique (d’apres [13,29]). 

* Douleurs abdominaies localisees dans 
I’hypochondre droit ou la fosse iliaque droite 

* Douleurs abdominales reveillant r enfant 

* Dysphagie 

* Vomissements persistants 

* Saignements digestifs 

* Diarrhee nocturne 

* ATCD familiaux [ulcere gastroduodenal, 
maiadie coeliaque, MICI) 

* Arthralgias ou arthrite(s) 

* Lesions anoperineales 

* Perte de poids (non votontaire) 

* Deceleration de la emissaries staturale 

* Retard pubertaire 

* Fievne inexpliquee 


noueux, et beaucoup plus rares, les signes 
oculaires (uveite, iridocyclite) [13.30]. 

La fievre, la perte de poids et les lesions 
anoperineales semblent plus frequents au 
diagnostic chez Lenfant que chez I'adulte. 

Bioiogie 

Le syndrome Inflammatoire biologique non 
specifique (CRP. VS, orosomucoide) est beau- 
coup plus frequemment perturbe dans la MC 
que dans la RCH, mais sa sensibilite reste 
inferieure a 80-90 % [13.31). Le dosage de 
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la calprotectine fecale (une proteine liee au 
calcium presente dans les polynucleaires neu- 
trophiies) apporte une aide significative dans 
la distinction entre MIC! et pathofogie fonction- 
nelledigestive. Une metaanaiysede 8 dtudes 
pediatriques collrgeant 394 cas de MICI et 
321 controles indemnes de MICI a montre une 
sensibilite excellente (98 %) pour le diagnos¬ 
tic de MICI et une specificite plus modeste 
(68,2 %) [13.32]. La calprotectine fecale a une 
valeur diagnostique sup£rieure aux autres cri- 
teres non spdcifiques d'inflammation, tels la 
CRP ou la leucocytose [13.33]. Un taux de 
calprotectine fecale superieur a 100-150 pg/g 
de selles indique la presence d'une Inflamma¬ 
tion de la muqueuse mtestinale, Neanmoins, 
reflation de la calprotectine fecale n’est pas 
specifique des MICI et peut etre observee en 
cas dallergEe alimentaire, d' infect ion digestive 
ou de maladie coetiaque, 

Les marqueurs seriques des MICI, qu'il 
s’agisse des anticorps anti-Saccharomyces 
cerev/s/ae (ASCA) et des anticorps diriges 
contre la region perinucleaire du cytoplasme 
des polynucleaires neutrophiles (p-ANCA) ont 
une assez bonne specificite (85 a 95 % selon 
les etudes) mats une sensibilite mediocre (20 
& 60 %). Le prof!I de positivity est different 
entre MC (ASCA+ et p-ANCA-) et RCH (ASCA- et 
p AIMCA+) mais sans que ce profil soit liable 
a ['echelon individual. La comblnaison de 
differents marqueurs biologiques et notam- 
ment du dosage de la calprotectine fecale et 
des marqueurs seriques permet d'amdliorer 
la valeur diagnostique et la valeur predictive 
des examens [13.34]. 



Figure 13,2. Ulcerations aphtoVdes, 



Figure 13,3. Ulcerations superficielles 


Endoscopie 

La co Iosco pie est Texamen ole du diagnos¬ 
tic. L’anestbesie gdndral'e permet de faire 
systematiquement un examen attentif de la 
marge anale et du perinee. La coloscopie doit 
etre prudente, avec une insufflation iimitee, 
tout en ayant com me objectif d’etre la plus 
complete possible, comportant une ileosco- 
pie retrograde. L’examen endosco pique du 
tractus digestif superieur doit lui etre syste 
matiquement associe [13.35, 13,36], II est 
necessaire de decrire les lesions primaires 
segment par segment (fig. 13.2 a 13.6), leur 
repartition sur les differents segments exa¬ 
mines, feur intensity r et si possible faire une 
estimation de la surface lesee. Aucours de la 
MC, les lesions macroscopiquessonttypique 
ment plurisegmentaires et focales, pouvant 
toucher tous les segments du tube digestif. 



Figure 13.4 Ulcerations creusantes. 
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Figure 13.5. Erythemediffus, fragility muqueuse, 
saignement on nappe. 



Au cours de la RCH, el leg- sont continues 
depuis le bas rectum et remontant plus ou 
moins haut dans !e colon, avec une atteinte 
muqueuse et sous-muqueuse, sans intervalle 
de muqueuse saine et sans atteinte haute. Le 
tableau ±3.2 resume les principaux aspects 
observes au cours de rileocoloscopie dans 
la MC et la RCH, 

L'endoscopie permet de fa ire des prele¬ 
vements multiples, etages en zones patholo- 
giques {quelle que soil la zone), en particulier 
sur les berges des ulcerations mats aussi 
systernatiquement en zone saine (notamment 
gastrique, duodenaie, ileale et recta le) pour 
examen anatomopathologique et, si neces- 
saire, microbiologrque. Des granulomes 
epithblioides, pathognomonlques de la MC, 
sont observes dans 40 a 50 % des cas au 
diagnostic. La pratique de ces prelevements 
systematiques dans des segments macros- 
copiquement sains ameliore le rendement 
diagnostique des prelevements anatomopa- 
thologiques et en particulier la mise en Evi¬ 
dence de granuEomes epithetioi'des dans le 
grele ou le tractus digestif superleur [13.37]. 
Meme en I’absence de lesions macrosco- 
piques du tractus digestif superieur, la reali¬ 
sation de biopsies multiples permet de mettre 
en Evidence un granulome epithElioi'de dans 
10 a 20 % des cas. Le tableau 13.3 rapporte 
les lesions anatomopathologiques des MICI 
et tes aspects permettant de differencier MC 
et RCH, 


Figure 13,8. Aspect granite. 


Tableau 13. 2 . Comparaison des aspects endoscopiques observes au cours de la 
mala die de Crohn et de la rectocolite hemorragique (RCH), 



Matadie de Crohn 

RCH 

Frequence des lesions elementaires 

Diminution de la vascularisation 

+ 

+++ 

Aspect granite, friable 

+ 

+++ 

Ulcerations aphftoides 

+++ 

- 

Ulcerations superficielles 

HH-+ 

+ 

Ulcerations creusantes 

-HH- 

- 

Localisations des lesions 

Interval les de muqueuse saine 

Oui 

Non 

Rectum 

± Attaint 

Quasi constamment atteint ± 

lieon 

± Atteint 

Indemne 


Ma ladies inflammatoires chroniques de I'intestin 


159 



































Tableau 13.3. Comparaison des aspects anatomopathologiques observes au cours 
de la maiadie de Crohn et de la rectocolite hemorragique (RCH), 


Anatomopathologie 

Maladie de Crohn 

RCH 

Lesions 

Focales, helenogenes 

Diffuses, homogenes 

Inflammation 

Transrriurale 

Muqueuse et sous-muqueuse 

Mucosectelion 

Present© 

Redulte 

Granuloma epithelioids 

Specif ique 

Absent 

Abces cryptiques 

En foyers 

hiombreux 

Distortion des glandes 

Absente 

Caracteristique 

Hyperplasie lymphoid© 

Diffuse : mu que use, 
sous-muqueuse et sereuse 

Focale ; muqueuse et surface 
de la sous-muqueuse 


ImagerEe 

L’dchographie, la tomodensitontetrie et 
I'enterodRM completent les dornees endos- 
copiques pour evafuer I'extension de la MC, 
en particular au niveau du greie, L’echogra- 
phie est devenue un examen de reference 
dans Texploration des MC grace a la meilleure 
definition des appareils qui permettent de 
bienvisua laser les epaississements parietaux 
[13.38]. EHe reste toutefois dependante de 
Tope rate ur + L'o pacification par transit baryte 
d u greie est obsolete et la tomodensitometrie 
{en dehors de situations d’urgence telles que 
les perforations) a linconv£nient majeur de 
son caractere irradiant, La preoccupation de 
rirradiation est devenue un element impoo 
tant de Tapproche diagnostique et du suivi 
des MICI r a fortiori dans les formes a revela¬ 
tion ptecoce, Dans Tetude retrospective de 
Fuchs et at., 15 (6 %) des 257 enfants suivis 
pour une MICI a valent deja regu ure dose 
cumuiee superieure a 50 mSv, consideree 
comme elevee [13,39]. 

Lentero-iRM a de bonne sensibilite, specl- 
ficite et concordance interobservateur [13.40]. 
C’est I'examen a privitogier conjointement £ 
I’echographie ; il est moins disponible et a 
('inconvenient de necessiter une preparation 
colique et ringestion de quantites importantes 
de produit laxatif, souvent mal acceptees de 
facon repetee. IMeanmoins, Tentero-IRM a un 
caractere irremplagable dans Lexploration 
des lesions anoperineales et pelviennes, peu 
accessiblesalechographie, notammentpour 
la recherche de fistuies. 

II faut explorer completement la premiere 
poussee de MC, surtout en cas de colite 


Isolde, mais etre £conome en examens com- 
plementaires a visee morphologique dans les 
poussees ulterieures, surtout si la semiologie 
dinique est analogue a celle do la poussee 
inaugurate de la MC, II faut en effet garder a 
1‘esprit le risque deposition aux radiations 
sur un organisme en croissance. 


Autres examens d’endoscopie 
du greie 

La viddocapsule endoscopique (VCE) per- 
mef la visualisation de lesions non acces- 
sibles en endoscopie « conventionnelle v, 
mats elle a des limites. La definition des 
lesions manque encore de consensus et 
de scores valides, la valeur diagnostique 
de la VCE, en comparaison avec I'imagerie 
(echograpbie, entero-IRM) doit etre evaluee 
prospectivement, et le risque de retention de 
la capsule n'est pas nut. La VCE trouve une 
indication elective en cas de lesions « sus- 
pendues *isolees ou preferential les du greie, 
et pourfaciliter le diagnostic differential entre 
MC et RCH. Les enfants sent le plus souvent 
capables d'ingerer la capsule des Tags de 
8 ans. La VCE peut etre mise en place dans 
le duodenum a recession d’une endoscopie 
digestive. Dans une serie prospective, ia VCE 
a aide au diagnostic de MC dans 15 cas sur 
18 et modifie la prise en charge dans 14 cas 
[13.41], Lenteroscopie est encore d’une 
faible disponibillte en milieu pediatrique et 
son caractere invastf doit etre pris en compte 
en comparaison des rnoyens d'imagerie non 
irradiants [13.42]. 
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d’une coproculture est recommandee pour gli¬ 
mmer une infection microbienne sous-jacente 
meme si celled peutparfois reveler une MIC I 
sous-jacente, Le diagnostic de MC etde RCH 
peut etre considers comtne certain t probable 
ou possible selon les criteres presents, Une 
Cl peut rester non class£e si elle est compa¬ 
tible avec une MC ou une RCH possible, mais 
leterme de Cl ne devrait etre retenu qu'apres 
une exploration complete du tube digestif. 
Les registres £pitt£miologiques s'efforcent 
d’adopter des criteres communs pour pouvoir 
etablir des com para isorts geographiques et 
chronologiques. Le tableau 13,4 resume les 
critdres diagnostiques utilises dans la plupart 
des registres [13.3]. 


la maladie de Crohn, de la rectocolite 
hemorragique et de la colite indeterminee (d r apres [13.3]). 

Maladie de Crohn (MC) 

MC certaine : presence de granulomas ep it hel hides [biopsies endoscopiques ou pieces de resection 
chimrgicale) 

MC probable ; 2 circonstances : 

* lesions du cOlon sens atteinte du yrgle et au moins 3 des 4 criteres suivants: 

- histoire de diarrhea ou de douieurs abdominales depuis au moins 6 semaines 

- anomalies radiologiques et/ou endoscopiques avec lesions segmentaires d'aspect pavimenteux et/ou 
st4nose(s) coliquefs) 

- anomalies histologiques compatibles avec la MC 

- fistule(s) et/ou abces en relation avec les lesions intestinales 

* lesions du grele avec ou sans atteinte du colon et, quelle que soil la duree des symptomes, presence 
d'au moins 2 des 4 criteres ci-dessus 

MC possible ; 2 cincon stances : 

* lesions du colon sans atteinte du grele et 2 des 4 criteres ind*ques ci-dessus 

* lesions du grele avec ou sans atteinte du colon et, quelle que soil la duree des symptomes, presence 
d'un des 4 criteres indiques ci-dessus 

Rectocolite hemorragique (RCH) 

RCH certaine ; 2 circonstances : 

* histoire de dianrhee et/ou de rectorragies depuis au moins 6 semaines et presence d'au moins 2 des 
3 criteres suivants : 

* anomalies endoscopiques typiques avec muqueuse friable et granites et/ou ulcerations superticieltes 

- anomalies radiologiques incluant ulcerations, stdnose et microcolon 

- anomalies histologiques typiques sur les biopsies endoscopiques ou chirurgicales, avec en particulier 
abces cryptsques 

* lesions du grele avec ou sans atteinte du colon et au moins 2 des 4 criteres ci-dessus 
RCH probable ; 3 circonstances ; 

* histoire de dianrhee et/ou de rectorragies depuis au moins 6 semaines et presence d‘au moins 1 des 
3 criteres ci-dessus 

* histoire d'au moins 6 semaines de symptomes digestifs sans dianrhee ni rectorragies et 2 des 3 entires 
ci-dessus 

* piece de colectomie reentrant des signes evocateurs de RCH mais sans signes ty piques 
RCH possible histoire ci ini que compatible mais sans anomalies morph clog iques ou histologiques 

Colite indeterminee (Cl) 

Histoire compatible avec une colite chronique (au moins 6 semaines), aussi bien MC que RCH 


Criteres diagnostiques, 
classifications 

Criteres diagnostiques 

Les criteres diagnostiques des MICI pddia- 
triques sont analogues & ceux de Ladulte. Des 
recommandations pour le diagnostic des MICI 
appelees« criteres de Porto »ont ete publiees 
par rESPGHAM {European Society for Paedia¬ 
tric Gastroenterology and Nutrition) [13,35], 
tin entire chronologique est necessalre 
(evolution depuis plus de 6 semaines sauf 
cas particulier) pour dtfferencier les MiCI des 
oolites aigues. La realisation systemafique 

Tableau 13.4. Criteres diagnostiques de 
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Classifications (localisations 
et phenotypes evolutifs) 

La MC a une grande diversity de localisa¬ 
tions mais quelles que soient les 6tudes r la 
localisation ileocolique est la plus frequente 
dans I'enfance. La localisation de I’atteinte 
dans la RCH est different© de cell© de 
I'adulte : les rectites isolees sont plus rates 
et les atteintes pancoliques plus frdquentes. 
Les MICE ont egalementune extreme diversity 
dans leur evolution. La MC concernant to Lite 
Tepaisseur parietale peut se compliquer de 
stenose ou de perforation. La RCH peut ega- 
lernent corn porter une activite inflammatoire 
varide. 

Devant ces localisations et ce phenotype 
evolutif variables, une classification des 
MICI, dite classification de Montreal [13.43], 
valable quel que salt rage, a et& mise au 
point en 2006, Elle a ete modifiee, unique- 
ment pour I'enfant et I’adolescent, en 2010 a 
Paris (classification de Paris), en Entroduisant 
des aspects plus pediatriques, en particular 
le retenti ssement sur la croissance [13.44J. 
Les tableaux 13.5 et 13.6 rdsument ces deux 
classifications respective merit pour la MC et 
la RCH. Dans Tetude prospective du registre 
EUROKIDS [13.45], on retro uva it au diagnos¬ 
tic de MC la repartition suivante : 


* pour la localisation : LI (ileon isole) = 16 %, 
L2 (colon isole) = 27 %, L3 (ileocolique) 
= 53. %, L4 (tractus digestif superieur 
isol4) = 4 % (sur 582 dossiers complets); 

* pour le phenotype evolutif: Bi (non ste- 
nosant, non penetrant) = 82. %, B2 (ste- 
nosant) = 12 % r B3 (penetrant) = 5. % T B4 
(stenosant et pdndtrant) = 2 % (sur 1177 
dossiers complets), 

Dans (’etude du registre EPIMAD [13,3], 
on retrouvait au diagnostic de RCH la repar¬ 
tition suivante pour la localisation, exprimde 
dans le sens proximal : 

* El (attaint© rectale isolee) =. 31. % : 

* E2 [atteinte du colon gauche ne depassant 
pas Tangle splenique) = 25. % ; 

* E3 (atteinte remontant jusqu'au transverse 
ne depassant pas Tangle hdpatique) -11%; 

* E4 (atteinte depassant Tangle hepatique) 
= 33%. 

II n'y avait pas dlnfluence du sexe sur la 
localisation au diagnostic, que ce soft pour 
la MC ou la RCH. 

En pratique clinique. il est plus facile d 1 avoir 
des reperes simples per met tan t d’eliminer une 
RCH tant est import ante la distinction entre 
RCH et MC pour Tapproche therapeutique, 
notamment avant une eventuelle colectomie. 
Ces cri teres d’exclusion de la RCH, soulignds 
dans la classification de Paris [13.44] sont 
indiques dans le tableau 13.7. 


Tableau 13,5. Classifications de Montreal et de Paris pour la maJadie de Crohn 


(d’apres [13.43,13.44]). 

Maladie 

de Crohn 

Montreal (2006) 

Paris (2010) 

Age au 
diagnostic 

A1 : < 16 ans 

A2:17 a 40 ans 

A 3 : > 40 ans 

Ala: 0-10 ans 

Alb : 10-17 ans 

A2 : 17-40 ans 

A3 : > 40 ans 

Topographie 

Li ; ileal© 

L£ : colique 

L3 : ileocolique 

L4 : tractus digestif supcfieur Isold 
(non exclusif) 

LI : 1/3 Ileon terminal ± caecum 

L2 : colique 

L3 : ileocolique 

L4a : tractus digestif superieur en amont du Treitz 
L4b : de 1’angle de Treitz au 1/3 ileon terminal 

Phenotype 

Bi ; non stenosant, non pdndtrant 
B2 : stenosant 

B3 : penetrant 

P : atteinte onoperineale (ajoute) 

Bi : non stenosant, non penetrant 

B2 : stenosant 

B3 ■ penetrant 

B2B3 : stenosant et penetrant 

P : atteinte anoperineale (ajoute) 

Croissance 


GO : pas de ralentissement 

G1 : ralentissement 
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Tableau 13*6. Classifications de Montreal et de Paris pour la rectocolite hemorragique 
(RCH) (d"apres [13.43, 13*44]). 


RCH 

Montreal (2006) 

Paris (2010) 

Etendue 
des lesions 

El : rectite («. proctitis *>) 

Atteinte limitee au rectum (en dessous de 
la charniere rectosigmoi'dienne) 

El : rectite («. proctitis ») 

E2 : cotite gauche 

Atteinte en dessous de (tangle spiynique 

E2 : colite gauche 

Atteinte en dessous de [’angle spiynique 

E3 : oolite etendue 

Atteinte au-dela de 1'angle splenique 

E3 ; colite etendue 

Atteinte jusqu'a I 1 angle hepatique 

E4 : pancolite 

Atteinte au-dela de 1'angle hepatique 

Activity 

Remission (SO), activity mineure (SI). 
activity moderee (S2), activate severe (S3) 

SO ; « jamais * severe 

SI : severe (PUCAI > 65) 


PUCAI : pediatric ulcerative colitis activity index. 


Tableau 13,7 Signes excluant/rendant 
tres peu probable le diagnostic de RCH 
(d'apres [13,44]), 

• Presence d'une maladie anale 

• Interval les de muqueuse saine (microscopique) 

• Rectum sain 

• Stenose, aspect pavimenteux, ulcerations 
lineaires de ’ileon (meme en cas de pancolite) 

• lleite macroscopique avec caecum sain 

• Presence de granulomas (quells qus solt la 
localisation) 

• Atteinte macroscopique etendue du tractus 
digestif superieur (ulcerations, aspect 
pavimenteux) 


Activite, evolution, 
facteurs pronostiques 

L'activit^t en particular inflammatoire, 
des MICl etant d f une grande variability, des 
scores ont ete elabores pour donner one cer¬ 
tain© objectivity a son evaluation, 

Maladie de Crohn 

La MC peut etre evaluee par le score de 
Harvey-Bradshaw qui est tres ancien mats 
d'une extreme simplicity par son caractere 
purement Clinique tab, 13,8) [13.46]. Le 
score pydiatrique PCDAI (pediatric Crohn 
disease activity index) est une modification du 
score de Best ou CDAI (Crohn disease activity 
index) integrant des donnees specifiques sur 
la croissance et des parametres biologiques 
(tab. 13,9) [13.47], 
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Tableau 13.8. Score de Harvey et Brad¬ 
shaw [13,46], 

Bien etre general 

0 = tres bien (vie normaie) 

1 = pas tr&s bisn [asthenic, perte do I’appetit) 

2 - mediocre (perte de poids ou fipvre) 

3 - ma! (perte de poids et fievre) 

4 = tres mal (alitement) 

Douleur abdominals 

O-aucune 

1 = legere 

2 = moderee 

3 = severe 

No mb re de selfes liquldes par jour: 

Masse abdominale 

0 = absence 

1 = douteuse 

2 = presente 

3 - presents et sensible 

Complications 

Compter t pour cheque element present: 
arthraigies, uvyite, keratite, erythyme noueux, 
pyoderma gangrenosum, aphtes buccaux, 
fissure anal©, nouvelle fistula, abces 

Score 

< 4 ; maladie inactive 

Enfre 4 et 12 : maladie active 

Superieura 12 : maladie active tres severe 


Les complications evolutive^ de la MC 
reftetent le caractere trarsmural de I’at- 
teinte avec un risque de stenoses, plus ou 
mol ns serrees et etendues dont le caractere 
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Tableau 13-9. Score pediatrique d'acti- 
vite de fa mafadie de Crohn (pediatric 
Crohn J s disease ac tivity index ou PCDAI) 
[13.47] „ 


Selles/jour 

Aucune 
< 5 ± sang 

s 5 et sang abondant 

Q 

5 

10 

Douleurs abdominates 


Absentes 

0 

Moderees 

5 

Sevenes 

10 

Etat general 


Bon 

0 

Moyen (activite limitee) 

5 

Mauvais [arret de scolarite ou alitement) 

10 

Poids 

Gain normal 

0 

Stagnation 

5 

Perte de poids £ IQ % 

10 

Tai 11 &/ vitesse de croissance 

£- 1 DS 

0 

< - 1 DS < - 2 DS 

5 

<-2DS 

10 

Masse abdominale 


Absent e 

0 

Douteuse 

5 

Certain e 

10 

Lesions an ales 

Absentes 

0 

Fissures 

5 

Fistules/abces 

10 

M anifestation s extra-i ntest i na 1 es, 
articulates, cutanees, fievre > 38 "C, 

uveite 

Absente 

0 

Une 

5 

Deux et plus 

10 

H&matocrife (%) {11 “19 ans) 


^ 34 

0 

29-33 

2.5 

<29 

5 

Vitesse de sedimentation (mm a la 

1 re heure) 

<20 

0 

20-50 

2,5 

>50 

5 

Albumine (g/L) 


^35 

0 

31-34 

2,5 

^ 30 

5 

Total 

Remission < 20 

Atteinte moyen ne : 30-50 
Poussee severe : > 50 




Figure 13.7. Imagerie en resonance magne- 
tique (IRM) : fistule et abces retrorectal avec 
osteite sacree au cours d'une MC (cliche du 
Dr Bertrand Bruneau, CHU de Rennes), 



Figure 13.8. Tomodensitometrie (TDM) : peri- 
tonite avec perforation ileale en arnont d'une 
stenose de la derniere anse grele au cours 
d’une MC (cliche du Dr Bertrand Bruneau, 
CHU de Rennes). 


inffammatoire ou fibreux est difficile £ 
apprecier. Les formes dites * perforantes * 
exposent a des complications de type abces, 
fistule et peritonite plus ou moins cloison¬ 
nes (frg. 13.7 et 13.8). Ces complications 
expliquent le taux sieve de traitement chirur- 
gical au cours de la MC alors que la resec¬ 
tion des segments atteints n'entrame pas la 
guerison de la maladie. 

Par rapport aux adultes r la MC se carac- 
terise chez lenfant par une progression pr£- 
coce et rapide des lesions. Dans une s£rie 
americaine de 276 cas de MC, une exten¬ 
sion global© des lesions etait observe© 
dans 39 % des cas dans un delai de 2 ans. 
La prevalence des phenotypes s£veres B2 
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Figure 13,9. Evolution du phenotype de la MC dans la cohorte pediatrique EPIMAD 1988-2002 
(n = 401) (d’apres [13.49]). 


(stenosant) et S3 (penetrant) passait de 9 % 
au diagnostic a 24 % 4 ans plus tard [13.48]. 
Le suivi longitudinal de la cohorte pddiatrique 
de 401 enfants atteints de MC du registre 
EPIMAD (mediane de suivi de 84 mois) a 
retrouve : une extension globale des lesions 
dans 31 % des cas r une augmentation de la 
prevalence de I’atteinte ildocsecale (+ 21 %), 
de I'atteinte du tractus digestif sup£rieur 
(+ 18 %}, des lesions anoperineales (+ 18 %) r 
et un recourse lachirurgie dans 34 % descas 
a 5 ans du diagnostic [13.49], La prevalence 
des phenotypes severes B2 et B3 a augments 
au cours du suivi de 25 % a 44 % pour B2 et 
de 4 % a 15 % pour B3 avec une diminution 
parallels du phenotype B1 (inflammatoire) 
(fig. 13.9) [13,49]. La figure 13.9 montreque 
les modifications de phenotype surviennent 
surtout dans ies 5 annees qui suivent le dia¬ 
gnostic. La notion d ? une evolution de la MC 
plus agressive chezTenfant que chez I’adulte 
est connmundment admise. Au cours de la 
MC de I’enfant, tout com me chez I'adulte, 
aucun parametre Clinique ne predit Involution 
severe, que celle-ci soit definie par un IMG, 
un poids ou une taiile < - 208 ou au moms 
une resection intestinale [13,50]. 

devaluation de Tactivitd de la maladie 
par des scores essentiellement cliniques 
est limitee, avec la crainte de laisser evoluer 
des lesions endoscopiques pouvant aboutir 
a bas bruit a des complications de type ste- 
nose ou fistule. Le dosage de la calprotec- 
tine fdcale peut etre propose pour completer 
revaluation Clinique defapon non invasive ; il 


semble correle aux scores cfiniq ues et endos¬ 
copiques [13,51]. devaluation de l activite 
endoscopique peut etre realisee au moyen 
d’un score endoscopique validd (CDEI5), quel 
que soit I'age du patient [13.52], Le controle 
endoscopique sous traitement pour verifier 
la cicatrisation muqueuse (mucosal healing) 
est un critere de mise en remission de plus 
en plus souvent exige chez I'adulte, La cicatri¬ 
sation muqueuse semble en effet corrdlde A 
un meilleur pronostic. notamment en termes 
de corticodependance et d'hospitalisations, 
Cette devaluation endoscopique est trop 
peu pratique© chez I’enfant. Dans I’etude de 
Thakkar et al portant sur 230 enfants ayant 
une MIC! avdrde r Tabsence de cicatrisation 
muqueuse entrainait une adaptation de la 
prise en charge therapeutique dans 80 % des 
cas contre seulement 20 % des cas en cas 
de cicatrisation muqueuse [13.53j, 

De nombreux facteurs ont ete etudies 
(presence d’ASCA, de granulomes, de muta¬ 
tion du gdne N0D2 notamment) pour e valuer 
le risque devolution compliquee mais aucun 
n f a de valeur pronostique significative par 
rapport aux parametres cliniques. Plusieurs 
etudes soulignent le mauvais pronostic lie au 
jeune age (concernant done l enfant et Tado- 
lescent) et 3 la presence de lesions anope¬ 
rineales [13.54]. Les donnees disponibles 
sur i'influence de la cicatrisation muqueuse 
sur ces facteurs pronostiques defavorabies 
sent encore insuffisantes pour en falre un 
objectif syst£matique de la prise en charge 
des enfants atteints de MC. 
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Rectocolite hemorragique 

La RCH presente egalement une activite 
inflam matoire variable qui pent etre evaluee 
au moyen d'un score pediatrique (PUCAI) 
valid£ tab, 13,10) [13.55]. Involution dans 
une cohorte de 113 cas incidents collig£s 
dans le registre EFIM AD de 1988 a 2002 
avec un suivi median de 77 mots etait mar¬ 
quee par une extension de la RCH chez 49 % 
des enfants. Cette extension etait beaucoup 
plus frdquente en cas de cfdlai diagnostique 
de plus de 6 mois (odd-ratio : 5) et d’ante- 
cedents familiaux de MIC I (odd- ratio : 11,8). 
Le taux cumule de colectomie etait de 8 % a 
1 an, 15 % a 3 ans et 20 % a 5 ans [13,56], 
Le risque de coEectomie etait plus sieve en 
cas de symptomes extra digestifs au diagnos¬ 
tic et d 'extension de la RCH. Dans une cohorte 
americaine de 115 enfants atteints de RCH, 
recrutes dans un centre hospltalier de refe¬ 
rence et suivis pendant une duree medians 
de 4,4 ans, une extension de la RCH etait 
observde dans 41 % des cas. Le taux cumule 
de colectomie dtait de 4 % & 1 an, 14 % a 
5 ans et 16 % a 10 ans. Le risque de eolec- 
tomie etait plus eleve chez les filles presen- 
tant une rectite au diagnostic [13,57], Tout 
comma pour la MC, les donnees disponibles 
sur (’influence de la cicatrisation muqueuse 
sur ces facteurs pronostiques dbfavorables 
sont encore insuffisantes pour en faire un 
objectif system at ique de la prise en charge 
des enfants atteints de RCH, 

Evolution des symptomes 
extradigestifs au cours 
des MICI 

Presents dans 5 a 15 % des cas au 
moment du diagnostic, leur frequence aug¬ 
ments de faqon incontestable au cours de 
1'evolution et leur gravity peut ndcessiter 
un trartement specifique, y compris I'utilisa- 
tion d'anti-TNF-a (pour des formes cufanees 
graves par exemple, a type de pyoderma gan¬ 
grenosum) [13.58], Dans une etude arneri- 
caine portant sur 1 649 enfants < 18. ans, 

I Incidence de sym ptomes extradigestifs 
(SED) dtait de 6 % avant le diagnostic de 
MICI. En considerant les 1 552 enfants 
indemnes de SED au diagnostic, ^incidence 
cumulee de SED (demines par les arthrltes 
et les aphtes buccaux) passait de 9 % & 1 an 


Tableau 13.10 Score pediatrique d’acti- 
vitedelaRCH (pediatric ulcerative colitis 
activity index ou PUCAI), 


Douleurs abdominales 


Absentee 

0 

Douleur« negligible» 

5 

Douleur * non negligeable * 

10 

Rectorragies 


Absentes 

0 

Faible quantity (moins de 1 selle sur 2) 

10 

Faible quantite, presque toutes les selfes 

20 

Grande quantite (> 50. % du content fecal) 

30 

Consistence des selfes 


Moulees 

0 

Molles 

5 

Liquides 

10 

Nombre de selles par jour 


0-2 

0 

3-5 

5 

6-8 

10 

>8 

15 

Selles nocturnes 


Absence 

0 

Presence 

10 

Activite 


Non limitee 

0 

Limitation occasion nolle 

5 

Ires limitee 

10 

Total 


< 10.: remission ; forme inactive 


10-34 : activite faible 


35-64 : activity modefee 


> 65.: forme severe 


Reponse therapeutique 


Diminution de 10 points : reponse faible 


Diminution de 20 points : reponse moderee 

Diminution de 30 points : reponse forte 



3 19 % a 5 ans et 29 % £ 15 ans du diagnos^ 
tic [13,30]. Le type de MICI (MC ou RCH} et 
J'age au diagnostic n'avaient pas d'influence 
sur Tincidence des SED, La presence de SED 
peut indirectement temoigner d'un mauvais 
controle de la maladie digestive. 
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Retentissement 
nutritionnel, croissance 
staturale, developpement 
pubertaire, taille definitive, 
devenir a I’age adulte 

Retentissement nutritionnel, 
croissance staturale 
et developpement pubertaire 

Le retentissement sur I'etat nutrition¬ 
nel et la croissance fait pleinement partie 
des criteres de diagnostic de MICI (surtout 
pour la MC) et la perte de poids est un des 
symptomes les plus frequents au diagnostic 
(tab, 13.1). L4valuation de l r £tat nutritionnel, 
de la croissance staturoponderale et du deve¬ 
loppement pubertaire, essentielle au cours 
des MICI chez i’enfant est detaillee dans le 
tableau 13,11. L'amaigrissement est quasi 
constant au diagnostic, et dans environ la 
moitie des cas, le poids au diagnostic est 
inferieur au 3 e percentile ou a - 2 deviations 
standard (DS), Comme Ja croissance ponde- 
rale est souvcnt associcc a un ralentissc- 
ment statural, I'indice de masse corporeile 
n’est pas toujours altdre, Dans une sdrie de 
261 patients du registre EPIMAD, f!MC dtait 
inferieur a - 2 deviations standard chez 32 % 
des patients au diagnostic [13.69], Une etude 
n ord-am erica ine incluant 783 patients pedia- 
triques a montre que l indice de corpulence 
eta it infdrieur au 5* percentile chez 23 % des 
enfants ayant une MC et 8 % de ceux ayant 
une RCH, Un surpoids (IMC > 90 e percentile) 
eta it note dans respectivement 10 % des cas 
de MC et 25 % des cas de RCH [13,60], Lexis- 
ten ce d’un surpoids ne permet pas d’ecarter 
rhypoth&se d'un diagnostic de MICI (MC et 
encore plus RCH) chez I'enfantet ['adolescent. 

La frequence du retard de croissance 
staturale est diverse merit appreciee selon 
les series, en raison de rheterogdnditd des 
definitions. Un retard statural, d£fini par une 
taille inferieure au 3 e percentile ou a - 2 DS, 
est observe dans environ un quart des cas. 
il est d'autant plus frequent que la maladie a 
debute tot dans Lenfance mais ne depend ni 
de la localisation ni de Petendue des lesions. 
Dans la serie de 261 enfants ayant une MC 
colliges dans le cadre du registre EPfMAD, on 
notait une taille inferieure a - 2 DS dans 10 % 
des cas au diagnostic et dans 7 % des cas au 
suivi maximal [13.59], Le retard de croissance 
staturale peut constituer pendant plusieurs 
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Tableau 13.11 Evaluation de I'etat nutri¬ 
tionnel, du developpement pubertaire 
et de la mineralisation osseuse au cours 
des MICI chez [’enfant (d'apres [13.62]), 

* Recueillir si possible le poids el la taille avant le 
debut de la maladie 

* Rec uoill i r le poids et la tat lie des parents. Gal culer 
la taille cible du patient 

* Retentissement statural: courbes de taille (infle- 
chissement de plus d'une DS) et de vitesse de 
croissance en taille tous les 4-6 mois (limfte 
inferieure de la normals : 4-5. cm/an, quel que 
soil le sexe entre I'age de 3 ana et le debut de 
la puberte), Suivi jusqu a acquisition de la taille 
definitive 

* Retentissement ponderaS (courbe de poids et 
d' indice de masse corporeile) 

* Developpement pubertaire (classification de Tan¬ 
ner, mesure par orchidom&tre) 

* Recherche de signes carentiels ; cheveux plus 
rares et cassants (fer, zinc); desquamation des 
extnemites (zinc); paleur cutaneomuqueuse (fer) 

* 3ig nes d' enteropath ie exsu dative (oedemes des 
membres inf^rieurs, hippocratisme digital) 

* Developpement osseux : mesure annuelle de 
Tage osseux et de la densite minerals osseuse 
(pondereo tdealement par I’age osseux) 

* Evaluation des Ingesta (calories, calcium, vita- 
mines, zinc); enquete alimentaire, consultation 
de dietetique 

* Carences nutrttionnelles specif iques (dosages 
seriques : tar, acide folique, 25{QH) vitamine D, 
zinc,,,) 


mois voire plusieurs armies la seule expres¬ 
sion clinlque de Ea MC. Les courbes de vitesse 
de croissance permettent de mieux authenti- 
tier ce ralentissement de la croissance sou- 
vent present au diagnostic, dans 88 % des 
cas dans I’etude de Kanof et al. [13.61]. Ce 
ralentissement de la v6locit£ de croissance 
precedait une fois sur deux dans cette etude 
I’apparition des symptomes digestifs, 

II faut done evoquer le diagnostic de MC 
en presence d'un retard statural apparem- 
ment isole. Le depistage precoce du. retentis¬ 
sement statural de ia maladie est essentiel. 11 
repose sur des criteres dynamiq ues simples : 
veloclte de croissance staturate inferieure a 
4-5. cm/an de Tage de 3 ans jusqu'au debut 
de ia puberte, quel que soit le sexe ; infle- 
chissementde plus d'une deviation standard 
de la courbe de taille. La prise en charge 
therapeutique a pour objectif de permettre a 
I’enfant d'atteindre a Page aduEte une taille 
la plus proche possible de sa taille cible, qui 
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depend de la table de ses deux parents. Chez 
la fille, la table cible (cm) est obtenue par la 
formule : [tail!e du pere (cm) + table de la 
mdre (cm) - 13J/2. Chez le gargon, la taille 
cible (cm) est obtenue par la formule : [taille 
du pere (cm) + taille de la mere (cm) + 13]/2. 

Le retard de maturation justifie la reali¬ 
sation d'une radiographie du poignet pour 
evaluation de rage osseux. Le pronostic 
statural definitif est d’autant meilleur que 
I'age osseux est retardd par rapport a Page 
chronologique (c'est-a-dire I’age d'etat-civif), 
temoignant alors d'importantes capacites 
residuelles de croissance, sous reserve que 
la MC sort bien controlee. Le developpement 
pubertaire est apprecie selon la classifica¬ 
tion de Tanner en cinq stades du stade 1 
(prepubere ou infantile) au stade V (adulte). 
Le retard pubertaire est defint par ['absence 
de tout caraetere sexuel secondaire chez la 
fille a Page de 13. a ns (le premier signe est 
le developpement des mamelons) et chez le 
gargon £ Page de 14 ans (le premier signe 
est I'augmentation du volume testiculaire). 

L’anorexie, la malabsorption intestine le, 
I'enteropathie exsudative, I'augmentation 
des besoins energetiques liee a (’inflamma¬ 
tion et la reparation tissulaire r et les effets 
secondaires des medicaments, en particuller 
des cortic aides, sont autant de facteurs de 
denutrition, de retard de croissance statu rale 
et de developpement pubertaire, L'anorexie 
joue un role important avec une adaptation 
fonctionnelle a la tolerance du tube digestif (la 
diminution des ingesta pourrait de fagon plus 
ou moins consciente amoindrir les douleurs). 
Les rngesfa ne couvrent le plus souvenf que 30 
a 80 % des apports energetiques eon sell les 
pour S'age, Cette anorexle a a us si une origine 
psychologique chez ces enfants souvent pre- 
pubdres qui ont souvent une image corporelie 
Ires degrades. Le syndrome inflammatoire 
joue egalement un eftet delete re, car de nom- 
breuses cytokines pro-inflammatotres (111, 
IL6. TNF) ont pour effet de reduire la synthese 
dlgFl et dlgF-BP3 r qui sont les effecteurs 
de Phormone de croissance (GH) au niveau 
du cartilage de conjugaison meme si aucun 
deficit hormonal n'a ete dument authentitle 
[13.62]. L'etude de 107 enfants attaints de MC 
sulvis pendant au moins 2 ans a montre que 
les patients avec une inflammation (CRP, oro- 
somucoicie) mal controlde avaient une vdfocitd 
de croissance plus faible, quelle que soit la 
duree cumulee de la cortlcotherapie [13,63]. II 
est crucial de controler au mieux le syndrome 
inflammatoire au long cours en cas de MC. 


Lorsqu'elle est prolongee avec une dose de 
predniso(lo)ne superieurea 0,2-0 r 3mg/kg/j f 
la cortlcotherapie entraTne chez I’enfant et 
I'adolescent un ralentissement de la vltesse 
de croissance staturale secondaire £ des 
alterations du metabolisme proteique. L' im¬ 
portance du retard de croissance semble 
direetement relies a la severite de la MICI et 
a la dose cumulee de cort iodides. 

Un des aspects specifiques du retentis- 
sement nutrition net est le retentissement 
osseux. La mineralisation peut etre alteree 
des ie diagnostic du fait de (’inflammation, 
de la malabsorption vitaminocalcique et la 
diminution des activitds physiques. El le est 
ensuite dependante du degre d'activite de la 
maladie sous traitement [13.64], II est done 
neeessaire de controler la qualite de la mine¬ 
ralisation osseuse par la realisation d r une 
ostboden si to metric (13.64]. Para II die merit a u 
ralentissement ponderal et statural, il existe 
toutefois un ralentissement de la maturation 
osseuse et pubertaire dont revaluation permet 
de ponderer un eventual defautde mineralisa¬ 
tion osseuse et le pronostic de taille definitive. 

La molndre frequence des anomalies de 
la croissance statu ro ponders I e dans la RCH 
(prevalence de retard statural de I’ordre de 
5%) s'explique en partie par le caraetere 
plus prbcoce du diagnostic et de la prise en 
charge, et I’absence d’atteinte du gr£le. Le 
retentissement nutritionnel peut cependant 
etre marque si Tatteinte est etendue avec 
un saignementabondant a horigine d'anemie 
ferriprive, d’hypoalbuminemie par exsudation 
ou de troubles hydrodiectrolytiques (hypona¬ 
tremia, hypokaliemie) par pertes fecales. 

Les traitements sur la croissance ont 
un retentissement sur la croissance et la 
puberte, avec un effet benefique de la nutri¬ 
tion enterale par rapport a la cortlcotherapie, 
de I’azathioprine s’ll permet le maintien en 
remission et des biotherapies [13.62], 

Taille definitive, 
devenir a I'age adulte 

Le deficit statural a la fin de la croissance 
est essenfiellement rapporte dans la MC 

(13.65] . Seuls 11 % des 253 enfants attaints 
de MICI avaient une taille definitive inferieure 
au 5 e percentile dans I'dtude de Lee ef ai 

[13.65] , et 19% des 123. enfants atteints 
de MC avaient une taille finale inferieure de 
plus de 8. cm a la taille cible dans l’etude 
de Sawczenko et af. [13.66]. On observe 
chez environ 10 % des adultes dont la MICI 


168 


Gastroenterol ogie pediatrique 




a debut# dans I'enfance un poids et un IMG 
inferieurs a ceux de la population generate, 
^influence du delai diagnostique, de ta loca¬ 
lisation de la MIC! oil des traitements requs 
est difficile £ determiner. Dans I'etude d’Alem- 
zadeh etaL portantsur 135. patients atteints 
de MC,. la taille adulte etait sigmficatlvement 
plus basse chez les patients ayant requ une 
corticotherapte pendant !a puberte, et cette 
difference persistait a pres correction en fo no¬ 
tion de la taille parentale [13.67]. Le deficit 
etait neanmoins minime par rapport a la taille 
cible, respectivement2,l.cm en cas de debut 
de la MC avant la puberte et 0,6. cm en cas 
de debut pendant la puberte. 

La mortality des patients ayant ddbut# 
leur MICI dans I'enfance n'est pas superieure 
a celle de la population generate dans le suivi 
d'une cohorte de 698. patients colltges dans 
le registre EPIMAD [13.68], En revanche, 
apres un suivi median de 15 ans, 9. patients 
(l r 3 %) ont present# un cancer: colon (n - 2) r 
voies biliaires (n = 2J, col de r uterus (n - 1), 
prepuce (n = 1), peau (n = 1), teucemiie aigue 
(n = 1) et carcinoide du grele (n = 1), Quatre 
patients ontdeveloppe un cancer alors qu'ils 
recevaient un tra itement immunosuppresseur 
ou un anti-TNF-o (assoctes chez 3 patients) 
[13.68]. Le risque de cancer etait trois fois 
plus eleve que dans la population generate, 
independamment du sexe et de Tage. 

Dans une serie ecossaise, 50 % des 
adultes dont la MIC! stetait developpee dans 
I'enfance considers ient que celle-ci avait 
constitue un handicap pour leur education et 
leur carriere professlonnelte [13.69], En depit 
de ces difficulty leur niveau d'education et 
leur taux de succes aux examens etaient 
identiques £ ceux de la population gdndrale, 
Alors qu r ils etaient plus serieusement affec- 
tes, les performances des enfants atteints de 
MC etaient superieures a cel les des enfants 
atteints de RCH, notamment chez tes filles. 

Les donndes sur le devenir & rage adulte 
des patients ayant debute une MIDI dans 
I'enfance sont globalement rassurantes. La 
tres grande majority des enfants presente 
un developpement staturoponcteraf normal et 
reussit 3 faire face au handicap cause par la 
maladie pour rnener # bien une carriere pro- 
fessionnelle et une integration sociate satis- 
faisantes. La prise en charge doit s’attacher 
a prevenir certains risques lies a la maladie 
ou son tra itement, en particulier le retentisse- 
ment des corticoides sur la croissance et le 
risque de cancer quijustifie une surveillance 
renforcee apres 10 a ns devolution. 
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Education therapeutique, 
transition a I’age adulte 

La frequence des MICI et leur complexity 
de prise en charge justiflent pleinement 
qu’une approche dteducation thdrapeutique 
soit associee a la prise en charge medicate, 
Les etudes retrouvent le plus souvent une 
connaissance des patients insuffisante, 
Le type de MICI etait connu de 78 % des 
patients, la localisation de 22 % et le trai- 
temenl requ de 77 % dans une sPrie de 
78 enfants canadiens [13.70]. Le tra itement 
requ etait connu de 54 % des patients dans 
une serie de 294. enfants americains [13.71] + 

Cette appropriation de la maladie et de 
son traitement est un des aspects essen¬ 
tials que les pedlatres doivent prendre en 
compte dans la perspective du passage y 
I’age adulte. Cette transition est un moment 
souvent delicat pour les patients et leurs 
parents ; des recommandations pour une 
transition optimale ont ete publiees [13.72], 
Apr#s une phase de preparation, forganisa- 
tion de consultations communes apporte un 
bdnefice en termes de ressenti, de confiance 
et de continuity des so ins [13.73]. 

Traitement de la maladie 
de Crohn 

Le traitement specifique de la MC ntest 
ju stifle qu’en cas de diagnostic certain ou pro* 
bable, Les buts du traitement sont d'induire et 
de maintenir la remission, d'assurer une quality 
de vie (en particulier une scoiarite) normale, et 
de permettre une croissance et un cteveloppe- 
rnent pubertaire satisfaisants. Les #tudes ran- 
domisees sont encore peu nombreuses dans la 
MC de i'enfant et I’extrapolation des resultats 
des etudes realisees chez des patients adultes 
reste necessaire, en gardant a f'esprit leseffets 
ind# si rabies de la MC et des traitements sur 
un organ is me en croissance. Des recomman¬ 
dations sur la prise en charge medicate de la 
MC pedsatrique ont ete publiees en 2014 par 
TESPCHAN et LEGCO (European Crohn's and 
Colitis Organization) [13.74]. 

Traitement nutritionnel 

La prise en charge nutritionnelle de la MC 
a un double objectif: 

* prevenir ou, si necessaire, corrigerle deficit 
energetique et les carences nutritionnelles 
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specifiques, dans le but d'assurer une crois- 
sance staturoponderale et un developpe- 
ment pubertaire norma ux ; 

* etre une alternative efficace au traitement 
medicamenteux, en particular a la corti- 
cotherapie, pour le controls des poussees 
de la maladie. 

Au cours d’une poussee de MC pey 
£tendue et sans retentissement nutrition- 
nel patent, il faut assurer la couverture des 
besoins energetiques des patients, qui sent 
en moyenne superieurs de 20 a 50 % aux 
apports conseilles pour /age. Les carences 
spdcifiques necessitent une supplementa¬ 
tion dont f'efficacite doit £tre vdrif ide par des 
contrbles biologiques. 

Lafi mentation enterale exclusive peut 
assurer a elle seule T en /absence de tout 
traitement medicamenteux antr-inflamma- 
tofre concomitant, le controls dune pous- 
s£e de MC. On entend ici par alimentation 
enterale I'alimentation avec un aliment die 
tetique a fins medicales speclales, quel que 
soit son mode d‘administration, par voie orale 
ou sonde nasogastrlque. Cbez des enfants 
ayant une MC active du greie T Tefficacltd 
d'une alimentation enterale exclusive pen¬ 
dants semaines avec un solute polymerique 
a base cle caseine (Modulen IBD®), evaluee 
dans une etude ouverte, est en effet com¬ 
parable a cell© de la corticotheraple oral©, 
avec un taux de remission de Cord re de 85 % 
[13.75J, et la croissance statu rale observde 
a pres mise en rem ission est superieure 3 
celle observee apres corticotherapie. Ce 
solute peut etre consomme per os ou n en 
cos de refus de /enfant, admiristre en bolus 
par une sonde nasogastrique. La presence de 
TGF-p2, cytokine anti-inflammatoire, semble 
jouerun role determinant dans I’efficacite du 
Modulen IBD®. I'alimentation enterale a debit 
continu (AEDC) par sonde nasogastrlque est 
plus contraignante. Ses principals indica¬ 
tions sont les suivantes : anorexie tenace, 
fistule et/ou stbnose, ddnutrition ou retard 
statural et/ou pubertaire s£v£re. Lorsqu'elle 
est decidee dans le cadre d'un retard sta¬ 
tural et/ou pubertaire, TAEDC, realisee a 
domicile le plus souvent pendant la nuit 
(1 000-1 500 kcal/nuit), doit etre debutbe le 
plus prdcocement possible, au mieux avant 
que le d£veloppement pubertaire n'atteigne 
le stade III de Tanner. Si i’AEDC est prevue 
pour une duree superieure a 3 mois, on peut 
proposer la mise en place d'une sonde de 
gastrostomie, sous reserve de /absence de 
localisation gastrique de fa MC. Les solutes 


polymeriques sont aussi efficaces que les 
solutes elementaires ou semi-elementaires, 
et beaucoup meins couteux [13.74]. 

I'alimentation parentdrale est tres rare- 
ment n£cessaire : resistance au traitement 
medicamenteux et/ou £ I'AEDC, st£nose 
intestinale serree avec subocclusion, fistule 
du grele, prise en charge nutrltionnelle peri- 
operatoire, resection intestinale etendue. 

La supplementation de /alimentation en 
om£ga 3 n r a pas d’efficacite sur la prevention 
des recidives ; elle n'est pas recommandbe 
chez /enfant [13.74]. 

Traitement medicamenteux 

Les anti-inflammatoires non steroidiens 
sont represented par la salazopyrine. qui 
n’est quasiment plus utilisee en raison de ses 
effets secondaires, et par les 5-aminosaliey- 
les (5-ASA), qui sont beaucoup mieux tol6res r 
sous reserve d'une surveillance semestrielle 
de la fonction renale et de la proteinurie 
[13.76], Tres peu do donnees son! disponibles 
sur I'efficacite des 5-ASA dans la MC de /en¬ 
fant [13.74]. Les 5-ASA peu vent etre utilises 
3 la dose de 100. mg/kg/j en 1 £ 2 prises 
(maximum : 4. g/j) pendant 2 a 3 mois. Leur 
interet dans la prevention des reebutes, a la 
dose de 50. mg/kg en 1 a 2 prises, n’est pas 
etabIL Lesantibiotiques (azithroniycine, cipro¬ 
floxacins, metronidazole, rlfax!mine) sont uti¬ 
lises seuls ou en association en raison du 
role probable du microbiote Intestinal dans la 
physiopathologie de la MC, lls ont une effica- 
cite legerement superieure au placebo pour 
le traitement des poussees, avec un risque 
relatif (RR) de MC active non mise en remis¬ 
sion de 0,85 (1C 95 % : 0,73-0,99) [13.76]. 
Le metronidazole et la ciprofloxacins ont une 
efficacite legerement superieure au placebo 
dans les fistules perineales, avec un RR de 
fistule active non mise en remission de 0,80 
(JC 95 % : 0,66-0,98) [13.76]. Lefficacitd des 
probiotiques est controversy, et iis ne sont 
pas recommandes en pratique clinique, tant 
pour le traitement des poussees que la pre¬ 
vention des recidives [13.74], 

Le s corti coi'des sy ste m i q u e s (predn iso( I o)n e 

1 mg/kg/j per os sans dbpasser 40 mg/j) per- 
mettent d obtenir une remission clinique dans 
80-90 % des poussees d'tntensitd moyenne 
a severe, quelle qu’en soit la localisation, lls 
ne doivent pas etre utilises en l re intention 
[13.74], Le traitement a fa dose de 1 mg/kg/j 
doit etre le plus court possible, d'une duree de 

2 a4.semaines, suivi d'une balsse progressive 
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de la dose quotidienne par palier, de I'ordre 
de 5-10. mg par semaine [1374], line cor- 
ticodependance, dbfinie par la reapparition 
de symptomes lors de fa d^croissance de 
la corticotherapie ou la survenue d’une 
rechute meins de 3 mois a pres son arret, 
survient dans environ un tiers des cas. Le 
maintien d r une faible dose de corticoides est 
irefficace pour la prevention des rechutes 
et expose aux effets dblbtbres sur fa crois- 
sance au-dela d r une dose quotidienne de O t 2 
a 0,3 mg/kg. Le budesonide est un corticoide 
dont la faible diffusion systemique permet de 
reduire la frequence des effets indesirables 
par rapport aux corticoides systemiques. Son 
efftcacitd a dte montrde pour les poussdes de 
MC a localisation ifeale ou ildocoiique droite, 
a la posologiede 9.mg/j pendant 8 semaines 
[13771. les traitements anti-inf la mmatoires 
ioeaux, a base de 5-ASA ou de corticoides, 
peuvent etre prescrits en cas de rectite (sup- 
positoires) ou de colite gauche (lavements) 
insuffisamment controlees par le traitement 
per os, 

Les traitements immunomodulateurs 
(azathioprine, methotrexate) sont utilises en 
cas de coriicodependance ou de maladie 
active, avec rechutes frdquentes. La corti- 
coddpendance est ddfinie par Fimpossibiilte 
de sevrer Se patient de la corticotherapie ou 
('apparition d'une rechute dans un deiai de 
meins de 3 mois par rapport a I’arret de la cor¬ 
ticotherapie. Uazathioprme (A2A) est sou vent 
utilise en l r£? intention, Elle est efficace dans 
60 a 70 % des cas, avec un deiai d'action 
moyen de I'ordre de 4 A au maximum 6 mois. 
L'AZA est donnee initialement a la dose de 
2-2,5. mg/kg/j en une prise, sous reserve que 
le patient ait un genotype homozygote ou un 
phenotype extensif pour I’activite thiopurine- 
S-methyl-transferase (TPMT). Le G-mercapto- 
purine (6-MP), peu present en France, peut 
etre donnd en alternative £ I'AZA a ia dose 
initiale de l-l,5.mg/kg/j en une prise [1374], 
Apres 1. mois de traitement ie dosage de 
la 6-thioguanine nucleotide erythrocytaire 
permet une adaptation de la posologie de 
I'AZA. Les principaux effets inddsirafoles de 
I'AZA sont represents par I’apparition d’une 
pancreatite immuno-alfergique qui survient 
dans les 4-6 premieres semaimes du traite¬ 
ment, une atteinte medullaire (cytopenie) et 
une hepatite, L’AZA est associe a une reduc¬ 
tion du recours & la chirurgie, surtout sll est 
present tot dans i'histoire de ia MG [13.49]. 
Le methotrexate (MTX) est sou vent utilise en 
2 e intention, ou en cas de complications de 
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I’AZA, Le MTX permet un sevrage des corti¬ 
coides dans environ la moitie des cas, avec 
un deiai d'actlon moyen de 2 a 3 mois. On 
observe souvent une reduction progressive 
de i'effet therepeutique au fil du temps, avec 
la survenue de rechutes dans environ 50 % 
des cas a 3 ans [1378]. La dose de MTX est 
de 15. mg/m 2 en une injection sous-cutanee 
hebdomads ire, associee a une supplementa¬ 
tion en acide folique. La toxicite du MTX est 
surtout mddullaire et hdpatique. Les compli¬ 
cations du traitement immunomodulateur ne 
sont pas plus frequentes chez f enfant, sous 
reserve d'une surveillance clinique et biolo- 
gique attentive (numeratlon-formufe sanguine 
et bilan hepatique trimestriels). 

L r introduction des biothdrapies a tota- 
lement transform^ la prise en charge de la 
MC chez I‘enfant [1374], L'inflixirnab (IFX} t 
un anticorps anti-TNF-oq est utilise en cas 
de MC active, refractaire au traitement 
conventiormel et en cas de fistule rebelle, 
avec une automation de mise sur ie marchd 
a partir de 6 ans. II necessite ia recherche 
prealable d'une tuberculose latente (test de 
production d 1 interferon gamma (Quantiferon*) 
et/ou Tubertest 5 Ul* t radiographic de thorax) 
et une surveillance clinique attentive car it 
est associb a une augmentation du risque 
defections, en particular baetdriennes, 
virales (hepatites B et C, cytomegalovirus, 
herpes, varicelle-zona*,*) et opportunistes 
(Pneumocyst/s can nil)* L1FX est utilise par 
voie intraveineuse a la dose de 5 mg/kg, 
avec un traitement dlnitiation aux semaines 
0, 2 et 6, suivi d'un traitement d'entretien 
toutes les 8. semaines. Ce traitement est 
effectue en courte hospitalisation de jour, 
En cas d’efficacite initiale insuffisante, ou 
de perte progressive d’efficadte, un dosage 
serique de I’lFX et une recherche d’anti- 
corps anti-IFX sont justifies. La dose peut 
etre augmentee si necessaire a 10. mg/kg 
et/ou le deiai entre deux perfusions reduit 
a 6, voire 4 semaines. Une cinquantaine de 
cas de lymphome hepatosplenique T ont ete 
decrits dans ia literature, surtout chez des 
enfants et des jeunes adultes traitbs par 1FX, 
qui recevaient pour la quasi-totalit£ d'entre 
eux de faqon concomitante de I'AZA. A ce 
jour, chez renfant, la monotherapie avec FIFX 
est done le plus souvent preferee a la bithe- 
rapie (ou com both 6ra pie) IFX-AZA, dont ii a 
etd montrd chez Tadulte qu elle dtait asso¬ 
ciee £ une moindre frequence d'apparition 
d'anticorps anti-IFX et de perte de reponse 
[1374]. L’lFX est d'autant plus efficace quit 
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a ete debute plus tot dans rhistoire de la 
MC. La disparition de la corticodependance 
etdu syndrome inflammatoire s’accompagne 
d'une reprise de la croissance statu roponde- 
rale et da developpement pubertaire. Dans Ja 
cohorte pediatrique da registre EPIMAD, les 
patients traites par IPX ontsabi moins d’inter¬ 
ventions chirurgicaies et ameliore leur crois- 
sance en taille [13.79]. En cas de reactions 
allergiques oa d'emblee, un autre anticorps 
anti TNF'Ot, humanise. I'adalimumab (ADA), 
administre par vole sous-cutanee toutes les 
deux semaines, peut etre utilise. II a ©gar¬ 
ment I'autorisation de raise sur le marche a 
partir de 6 ans en cas de IMC active, refrac- 
taire au traitement conventionnel. LADA a 
I'avantage de pouvoir etre utilise en ambula- 
toire, La dose d’entretien est de 20. mg poar 
un poids < 40. kg et de 40 mg pour un poids 
> 40 kg, Ces doses d'entretlen sont prece¬ 
des de deux doses dites « d’initiation la 
l re avec une dose 4 fois plus elevee que 
la dose dentretien, la second©, 2 semaines 
plus tard, avec une dose double. L'efficacite 
et la toxieite de I'ADA sont similaires a celle 
de I'lFX [13,80]. Le choix entre IPX et ADA 
depend des preferences da patient et de sa 
famille, de la regie mentation en viguearetdu 
coat. L'apparition rdcente des biosimilaires 
de I'lFX devrait permettre de rdduire le cout 
de ces therapeutiques (www.has-sante.fr). 

La thalidomide a etb proposee en raison 
de son action anti-TNF-rc, avec une mise en 
remission Chez 75 % des patients traites avec 
une dose de 1,5 a 2,5 rng/kg/j [13.74]. Elle 
ne fait pas I'objet do recommandations de 
rESPGHAN/ECCO ; elle peut etre utilisee en 
cas d'intolerance ou de perte de reponse aux 
biothbrapies, sous reserve d’une surveillance 
neurologique attentive (risque de neuropathie 
peripherique) et d r une contraception chez 
Fadolescente. La ciclosporine, dont la dose 
est de Lord re de 4. mg/kg/j, n'est habituel- 
lement pas efficace dans le traitement de la 
MC, sauf parfois en cas de poussde s£v£re 
colique, rebelle aux autres therapeutiques. 
Les autres biotherapies (certolizumab, nata 
lizumabi ustekinumab) n'ont pas fait I'objet 
d'etudes cliniques randomisees chez I'enfant 
au cours de la MC, a [inverse de I'lFX et de 
I'ADA. Leur experience en pddiatrie se limite 
£ des situations de MC severe, resistante 
aux traitements habitueis, ou 13s sont utilises 
a visee compassionnelle. La transplantation 
intestinale d’une flore intestinale« normale », 
tree mediatisee, est une source d espairs 
pour les patients atteints de MIC!. Son 


efficacite a ete validee dans les infections 
recurrentes a Clostridium difficile resist antes 
aux traitements habitueis, mais pas dans la 
MICI, en particulier chez I’enfant. 

Indications therapeutiques 

Lalimentation enterale exclusive (idea- 
lement avec le Moduien tBD®) est toujours 
proposee en V B intention, surtout en cas de 
retard staturoponderal et pubertaire [13.74]. 
Les traitements mddicamenteux sont pres¬ 
ents en 2 e intention, en cas de refus ou 
d'echec apres au plus 2. semaines d'alimen- 
tation enterale exclusive. Les antiinflamma- 
toires non steroidiens (5-ASA) ne sont utilises 
qu’en cas de poussees moderees, localises 
au niveau tidal distal et/ou colique droit. Ce 
n estqu'en [’absence de tout retentissement 
staturoponderal ou pubertaire de la MC que 
les corticoldes peuvent etre prescrits dans 
les poussees d'intensite moyenne a severe, 
quelle que soit la localisation de la MC, ou 
le buddnoside pour les poussees £ locali¬ 
sation ileocofique droite. Dans les formes 
resisfantes, on peut recourlr Iransitorrement 
a la corticotherapie intraveineuse, L'AZA est 
utilisee com me traitement de fond en cas de 
corticodependance ou de maladie active, De 
nombreuses dquipes pr^conisent son utilisa¬ 
tion des le diagnostic de MC en cas d'atteinte 
colique etendue ou diffuse a I’ensemble du 
tube digestif, dont le risque de reel dives 
est generalement el eve, Cette attitude est 
neanmoins controversy©. Dans kattente de 
I'efficacitd de I’AZA, qui ne survient qu’apres 
quelques moss comme indiqud plus haul, de 
nombreuses equipes proposent d’utiliser de 
fapon concomitant© I'lFX ou I'ADA pendant ce 
delai d'action de i’AZA (4 a 6 mois au plus), 
pour obtenir le plus rapidement possible la 
remission Clinique et biologique de la MC : 
il s'agit de la technique dite du « pont» (ou 
du « bridge *) [13,74]. Le MTX est habituel- 
lement prescrit en cas d’echec de I'AZA ou 
d'une mauvaise tolerance de celui-ci, L'lFX et 
I'ADA sont indiques en cas de formes actives, 
corticodependantes et/ou rebelles a I'AZA et 
au MTX, et aux fistules refractaires [13.74]. II 
reste a preciser si l'utilisation beaucoup plus 
precoce des biotherapies chez I'enfant (tech¬ 
nique du top-down) permettrait de modifier 
favorablemerst khistoire naturelle de la MC 
par rapport a leur utilisation actuelie, plus 
progressive (technique du step-up). 

A tous les stades de la MC, une aide psy- 
chologique est parfois ndeessaire. 
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Traitement chirurgical 

La chirurgie est habituellement reservee 
aux complications (abces, stenose, fisfule, 
perforation), en limitant au maximum I'eten- 
due des segments rbs#qu#s. L'indication la 
plus classique est la stbnose ileale distale 
inaccessible a une dilatation perendosco- 
pique, Dans une serie americaine pubiiee en 
2006, les facteurs de risque de la l re inter¬ 
vention chirurgicale etaient les suivants : 
sexe f#minin r retard de croissance au dia¬ 
gnostic, ahces, fistule et stenose [13.81]. Un 
traitement par B^ASA ou IFX eta it associe a 
un moindre risque d'intervention. L'incidence 
cumulee d'intervention chirurgicale etait res- 
pectivement de 17 % et 28 % 5 et 10 a ns 
apr#s le diagnostic de MC (13.81]. Aucun 
facteurpredictif de rdcidive post-chirurgicate 
n’a pu etre identifie dans cette etude. Le 
rattrapage postope rate ire de la croissance 
staturale est d'autant plus previsibfe que 
Lintervention chirurgicale est rbafisee a 
un stade pubertaire prdcoce (stades I 3 III 
de Tanner), sous reserve que la MC reste 
quiescente, Dans une dtude de la cohorte 
pediatrique EPIMAD portant sur 130 enfants 
operas, la realisation precoce d'une premiere 
resection chirurgicale, moinsde3 ansapres 
Je diagnostic de MC, dtait associee a un 
recours moins frdquent aux immunomodu- 
lateurs et aux biotherapies et a un meilleur 
rattrapage postoperatoire de croissance en 
poids et en taille par rapport a une interven¬ 
tion realisee plus tardivement [13.82], Dans 
ce meme groupe, la prevalence de complh 
cations postop era to ires ne semble pas plus 
eievee que chez Fadulte [13.83]. Les immu- 
nomodulateurs, en particulierl'AZA, peuvent 
etre debutes apres une intervention chirur¬ 
gicale pour diminuer le risque de recidives 
postoperatoires [13.74]. 


Traitement de la 
rectocolite hemorragique 

Le traitement specifique de ia RCH n'est 
justifie qu’en cas de diagnostic certain ou pro¬ 
bable. Ses objectifs sont identiques a ceux 
de la MC. Des recommandations sur la prise 
en charge medicale de la RCH pediatrique et 
de la RCH pediatrique aigue severe ont ete 
publiees par rESPGHAN et TECCO, respec- 
tivementen 2012 et 2011 [13.84, 13.85]. 
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Traitement nutritionnel 

A I'inverse de la MC r le traitement nutri¬ 
tionnel n'a aucune efficacitd spdciftque pour 
le traitement des ponssees de RCH [13.84]. 
La correction d r une anemie, d'une hypoalbu- 
minemie et de troubles hydroelectrolytiques 
est bien sur indispensable. 

Traitement medicamenteux 

Les medicaments utilises dans la RCH 
sont identiques a ceux utilises dans la MC 
[13.84, 13.85]. 

indications therapeutiques 

Les principes du traitement sont simi- 
laires a ceux de Tadulte, Les atteintes distales 
moderns (rectite, rectosigmoidite) peuvent 
etre traitees initiatement par te seul traite¬ 
ment local, respectivementdes suppositoires 
ou des lavements de 5-ASA ou de corticoides 
[13,84]. En I’absence d’amelioration rapide, 
on y associe la prise de 5-ASA par vote orale 
# la dose de 100. mg/kg/j r sans depasser 
4 g/j. Les atteintes diffuses d'intensit# faible 
ou moderee justifient egalement de debuter 
un traitement a base de 5-ASA par voie orale, 
a cette meme posologie de 100. mg/kg/j. If 
a ete demontre chez radiiIte que le 5-ASA 
pouvait etre donne en une seule prise quo- 
tldienne, sans perte d’efficacit# ; it n'y a 
pas de donnee disponible chez I'enfant. En 
I’absence d'amelioration, unecorticotherapie 
orale a la dose de 1 mg/kg/j de prednisone 
ou prednisolone, sans depasser 40. mg/j, 
est debutee pour 2-4. semaines. Une fois la 
remission obtenue, la dose quotidienne de 
corticoi'des est habituellement diminuee de 
5-10. mg par semaine, comme pour la MC. Un 
regime pauvre en fibres et en lactose peut 
etre propose, mais doit etre limit# a la duree 
de la poussee. Lutilisation des antibiotiques 
ou des probiotiques n’est pas recommandee. 
Les formes corticodependantes ou actives, 
avec rechutes frequentes, peuvent justifier 
un traitement immunomodulateur par AZA, 
Les donnees disponibles sont jugees Insuf- 
fisantes par I'ESPHGHAN/ECCO pour recom¬ 
mander I 'utilisation de MIX. En cas d'#chec 
des immunomodulateurs, le relais peut etre 
pris par I'lFX ou i'ADA. LTFX a Factorisation 
de mise sur le march# a partir de 6 ans en 
cas de RCH active, refractaire au traitement 
convention net. Les autres biotherapies (cer- 
tolizumab, natal izumab, ustekinumab) n'ont 
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pas fait I’objet d'etudes ciiniques randomi- 
sees chez Fenfant au cours de la RCH P a 
[Inverse de 11FX. ^utilisation croissants des 
infimunomodulateurs et des bioth#rapies au 
cours de la RCH ne doit pas faire oublier les 
effets indesirables parfois graves lies a ces 
traitements, d’autant plus que la RCH est une 
maladle chirurgicalement curable. 

La oolite aigue severe est une urgence 
therapeutique mettant en jeu le pronostic 
vital et justifiant ('hospitalisation en unite de 
surveillance continue, tout en s'assurant de 
la collaboration d'un chirurgien pediatrique 
experiments dans la prise en charge chirur- 
gicale des MICI [I3.85J. La mise au repos 
digestif permet souvent une amelioration 
des symptomes. Une voie veineuse centrafe 
est indispensable pour corriger les desequi- 
flbres hydroelectrolytiques, transfuser en cas 
d r an#mie importante, et couvrir les besoins 
nutritionneis par une alimentation pa rente- 
rale. Une coproculture est indispensable, en 
particulier pour la recherche de Clostridium 
difficile et de ses toxines A et B, avec un 
traitemerit antibiotique par metronidazole ou 
vancomycine si cette recherche est positive. 
Le traitement de la colite aigue severe repose 
en l re intention sur la corticothbrapie intra- 
veineuse sous forme de prednisone ou de 
methyl prednisolone a la dose de 1-2 mg/kg/f. 
Une efficacite doit etre obtenue en 3 a S.jours, 
per mettant un relais per os, Un score PUCAI 
> 45 au 3* jour ou 65 au 5 G jour justifie la 
mise en route d r un traitement dit de 2 e ligne 
[13.85]. Dans ces circonstances ou d'emblbe 
en cas de forme tres severe, il est recom¬ 
mend# de recourir a I1FX ou a la ciclosporine, 
salon les memes modalites qu’au cours de 
la MC t ou au tacrolimus [13,85). L'ADA est 
reserve aux situations de perte d'efficacitb de 
F : IFX ou d'intolbrance & S1FX. Ces traitements 
peuvent permettre d'eviter la coiectomie en 
urgence, sauf en cas de perforation ou d’he- 
morragie massive. II n'y a pas d’arguments 
pour proposer chez I'enfant attaint de colite 
aigue grave une heparinotherapie pour preve¬ 
nt les complications thromboemboliques, en 
dehors d’un terrain particulier [13.85]. 

L1FX ou FADApeui etre poursuiviquelques 
mois dans i'attente de Fefficacite du traite- 
ment par AZA dbbutb aprbs la mise en remis¬ 
sion de la RCH, tout comme au cours de la 
MC (technique du * pont * ou du bridge *>)■ 
II peut aussi etre poursuivi au long cours. 
En revanche, un traitement immunomoduia- 
teur, en general I'AZA, voire le MIX en cas 
dlneffieacitb, doit etre debute pour permettre 


de prendre le relais de la ciclosporine ou du 
tacrolimus, dont la frequence et la gravite 
des effets indesirables ne permettent pas 
J'utiiisation prolongee au-del# des quelques 
mois dedblai nbcessaires po ur observer I’effi- 
cacite de I'AZA ou du MTX. En cas de rechute 
severe apres un traitement par ciclosporine 
ou tacrolimus relay# par I'AZA et/ou le MTX, la 
coiectomie est inevitable, II en est de memo 
en cas de megacolon toxique. L’efficacite de 
la transplantation d'une flore intestinale « nor- 
male « n’a pas ete validee dans la RCH, en 
particulier chez Fenfant. 

A tous les stades de la RCH t une aide 
psychologique est parfois necessaire, 

Traitement chirurgical 

En cas de colite etendue resistant aux 
traitements medicaux et/ou menaqant le pro¬ 
nostic vital, d'echec de I1FX, de LADA, de la 
ciclosporine ou du tacrolimus, dlnefficacite 
de l r AZA ou du MTX en relais de la dclos- 
porine, ou du tracolimus ou d’apparition de 
lesions precancereuses, ou encore de colite 
aigue severe resistant au traitement medica- 
menteux, ii est alors necessaire de realiser 
une coiectomie. Deux techniques sont pos¬ 
sibles, idbalement sous laparoscopie : 

* la conservation du rectum avec anasto¬ 
mose ileorectale en un ou deux temps ; 

* 1’abiation concernitante du rectum avec rea¬ 
lisation d’un neoreservoir a I'aide d’anses 
greies et anastomose ileo-anale, sous pro¬ 
tection temporaire d’une ileostomie. 

La premiere intervention est habituelle- 
ment preferee, Uablation du rectum peut etre 
necessaire secondairement chez les enfarts 
ayanteu une coiectomie subtotals encas d’at- 
teinte rectale persistante et mai contrdlee par 
les traitements locaux et/ou generaux. Dans 
la serie de 113 cas de RCH pediatrique du 
registre EPIMAD decrite plus haut, le risque 
cumule de coiectomie etait respectivement 
de 9 %, 15 % et 20 %, 1, 3 et 5 ans apres 
le diagnostic et ne dependait pas de Fexten- 
sion initials de la maladie [13.56]. Dans ce 
mime groups, ia prevalence de complications 
po stop# rate ires ne semble pas plus elevee 
que chez Fadulte [13.83j. La pouchite, e'est- 
i-dire Finfiammation du nborbservoir, sur- 
vient dans un delai variable chez plus d'un 
tiers des patients operes. Elle se manifests 
par une diarrhee sanglante, une incontinence, 
des faux besoins ou des selles imperieuses, 
Le diagnostic necessite la realisation d'une 
endoscopie et de biopsies. Le traitement 
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repose sur une antibiotherapie par ciprofloxa- 
cine ou metronidazole pendant 2 semalnes, 
voire ('association de ces deux antlbiotiques 
ou le buddsonide par voie orale. Un traitement 
probiotique (VSL#3) pent etre propose en cas 
de pouchite rdcidivante [13.84], 


References 

[13.1] Cosnes-LGower-RousseauC,SeksiH Petal 
Epidemiology and natural history of inflammatory 
bowel diseases. Gastroenterology 2011; 140 : 
1785-94, 

[13.2] Benchimol EJ n Fortinsky Ki r Gozdyra P ef 
a/. Epidemiology of pediatric inflammatory bowel 
disease; a systematic review of international 
trends, Inflamm Bowel Dis 2011 ; 17 : 423-39. 

[13.3] Auvin S, Molinie F, Gower-Rousseau C ef 
a I. Incidence, clinical presentation and location at 
diagnosis of pediatric inflammatory bowel disease; 
a prospective population-based study in Morthern 
France [1988-1999], J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2005 ; 41: 49-55. 

[13.4] Qlivia-Hemker M, Hutfless S, Al Kazzi ES 
eta/. Clinical presentation and five-year therapeu¬ 
tic management of very early-on set inflammatory 
bowel disease in a targe North American cohort. J 
Pediatr 2015 ; 167 : 527-32. 

[13.5] Uhtig HH, Schwerd T, Koletzko S et ai The 
diagnostic approach to monogenic very early onset 
inflammatory bowel disease. Gastroenterology 
2014 ; 147 : 990-1007. 

[13.6] GhioneS, Sarter H, Armengol DebeirLefal 
Increase of inflammatory bowel disease incidence 
in teenagers in a prospective population-based 
study during a 21-year period (1988-2008). Third 
International Symposium on Pediatric Inflammatory 
Bowel Disease, 10-13 September 2014, Rotter¬ 
dam, The Netherlands. J Crohns Colitis 2014 ; 8 
(SuppL 2a): £399 (Abstract). 

[13.7] Hugot JP 3 Chamailtard M, Zouali H ef al 
Association of NOD2 leucine-rich repeat variants 
with susceptibility to Crohn's disease. Nature 
2001 ; 411 ; 599 603. 

[13.8] Cleynen I r Vermeire S, The genetic architec¬ 
ture of inflammatory bowel disease: past, present 
and future. Curr Gpin Gastroenterol 2015 ; 31: 
456-63, 

[13.9] Matsu oka K T Kanai T, The gut microbiota 
and Inflammatory bowel disease. Sem Immuno- 
pathol 2015 ; 37 i 47-55, 

[13.10] Sokol H, Pigneur B, Watterlot L et a I, Fae¬ 
cal i bacterium prausnitzii is an anti-inflammatory 
commensal bacterium identified by gut microbiota 
analysis of Crohn disease patients. Proc Natl Acad 
Sci U S A 2008 ; 105 : 16731-6. 


[13.11] Veiga P, Gail ini CA, Beal C et at. Bifido¬ 
bacterium animalis subsp. lactis fermented milk 
product reduces inflammation by altering a niche 
for colitogenic microbes. Proc Natl Acad Sci USA 
2010 ; 107 : 18132-7. 

[13.12] van Schaik FD. Oldenburg B, Hart AR et 
ai. Serological markers predict inflammatory bowel 
disease years before the diagnosis. Gut 2013 ; 
62 ; 683-8, 

[13.13] Louis P, Flint HJ. Diversity, metabolism and 
microbial ecology of butyrate producing bacteria 
from the human large intestine. FEMS Microbiol 
Lett 2009 ; 294 ; 1-8. 

[13.14] Darfeuille-Michaud A, Boudeau J, Sulqis P 
ef aL High prevalence of adherent-invasive Esche¬ 
richia coli associated with ileal mucosa in Crohn’s 
disease. Gastroenterology 2004 ; 127 : 412-21. 

[13.15] Negroni A. Costanzo M, Vita I i R et ai 
Characterization ef adherent-invasive Escherichia 
coli isolated from pediatric patients with inflam¬ 
matory bowel disease, Inflamm Bowel Dis 2012 ; 
18 : 913-24. 

[13.16] Cosnes J. Smoking, physical activity, nutri¬ 
tion and lifestyle; environmental factors and their 
impact on IBD. Dig Dis 2009 ; 28 : 411-7. 

[13.17] Baron S, Turck D. Leplat C et ai. Environ¬ 
mental risk factors in paediatric inflammatory 
bowel diseases; a population based case control 
study. Gut 2005 ; 54 ; 357-63, 

[13.18] Andersson RE, Olaison G, Tysk C et ai 
Appendectomy and protection against ulcerative 
colitis. N Engl J Mod 2001; 344 ; 808-14, 

[13.19] Virta L, Auvinen A, Helenius H et ai Asso¬ 
ciation of repeated exposure to antibiotics with 
the development of pediatric Crohn's disease - a 
nationwide, register-based Finnish case-control 
study. Am J Epidemiol 2012 ; 175 : 775-84, 

[13.20] Khalili H, Higuchi LM, Ananthakrishnan 
AN. Oral contraceptives, reproductive factors and 
risk of inflammatory bowel disease. Gut 2013 ; 
62 : 1153-9, 

[13.21] Lee D, Albenberg L, Compher C et at. Diet 
in the pathogenesis and treatment of inflammatory 
bowel diseases. Gastroenterology 2015 ; 148 : 
1087106, 

[13.22] Lerebours E, Gower-Rousseau C r Merle V 
etal. Stressful life events as a risk factor for inflam¬ 
matory bowel disease onset: A population-based 
case-control study. Am J Gastroenterol 2007 ; 
102 : 122-31. 

[13.23] Maunder RG, Levenslein S, The role of 
stress in the development and clinical course of 
inflammatory bowel disease: epidemiological evi¬ 
dence. Curr Mol Med 2008 ; S ; 247-52. 

[13.24] Barclay AR, Russell RK, Wilson ML et ai 
Systematic review; the role of breastfeeding In 
the development of pediatric inflammatory bowel 
disease, J Pediatr 2009 ; 155 ; 421-6. 


Maladies inflammatoires chroniques de I'intestin 


175 




113,25) Pineton de Chambrun G P Dauchet L, 
Gower-Rousseau C et ai. Vaccination and risk for 
developing inflammatory bowel disease: a meta¬ 
analysis of case-control and cohort studies, Clin 
Gastroenterol Hepatol 2015 ; 13 :1405-15, 

[13.26] Nerich V, Jantchou P, Boutron-Ruault MC 
er at Low exposure to sunlight is a risk factor for 
Crohn’s dssease. Aliment Pharmacol Ther 2011; 
33 : 940-5. 

[13.27] Elliott DE, Weinstock JV r Maizels RM er ai 
Where are we on worms? Curr Opin Gastroenterol 
2012 ; 28 : 551-6. 

[13.28] SawczenkoA, Sendhu BK. Presenting fea¬ 
tures of IBD in Great Britain and Ireland. Arch Dis 
Child 2003 : 88 : 995-1000, 

[13.29] Rasquin A, Di Lorenzo C, Forbes D ef ai 
Childhood functional gastrointestinal disorders: 
child/adolescent. Gastroenterology 2006 ; 130 : 
1527-37. 

[13.30] Jose FA, Garnett EA, Vittinghoff E ei at. 
Development of extraintestinal manifestations 
in pediatric patients with inflammatory bowel 
disease. Inf la mm Bowel Dis 2009 ; 15 : 63 8, 
113,31] Mendoza JL r Abreu MT, Biologicaf markers 
in inflammatory bowel disease, Practical considera¬ 
tions for clinicians. Gastroenterol Clin Biot 2009 ; 
33 (Suppl, 3): S158-S73. 

[13.32] Henderson P p Anderson NH, Wilson DC. 
The diagnostic accuracy of fecal cal protect! n during 
the investigation of suspected pediatric inflamma¬ 
tory bowel disease: a systematic review and meta- 
ana lysis. Am J Gastroenterol 2014 ; 109 :637-45. 

[13.33] Henderson P r Casey A, Lawrence SJ et 
ai The diagnostic accuracy of fecal cai protect in 
during the investigation of suspected pediatric 
Inflammatory bowet disease. Am J Gastroenterol 
2012 ; 107 : 941-9. 

[13.34] Ashorn S, Honkanen T H Kolho Kl et ai 
Fecal calprotectin levels and serological responses 
to microbial antigens among children and adoles¬ 
cents with inflammatory bowe! disease. InfJarmm 
Bowel Dis 2009 ; 15 : 199-205. 

[13.35] Levine A. Koletzko S, Turner D et ai 
ESPGHAN revised porto criteria for the diagnosis of 
inflammatory bowel disease in children and adoles¬ 
cents. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005 ; 41:1-7. 

[13.36] de Bie Cl, Buderus S, Sandhu BK et ai 
Diagnostic workup of paediatric patients with 
inflammatory bowel disease in Europe: results of 
a 5-year audit of the EUROKIDS registry. J Pediatr 
Gastroenterol Nutr 2012 ; 54 : 374-80. 

[13.37] Hummel TZ, Ten Kate FJ ? Reitsma JB ef ai 
Additional value of upper Gl tract endoscopy in the 
diagnostic assessment of childhood IBD, J Pediatr 
Gastroenterol Nutr 2012 ; 54 : 753-7, 

[13.38] Alison M, Kheniche A, Azoulay R ef ai Ultra¬ 
sonography of Crohn disease in children, Pediatr 
Radiol 2007 ; 37 : 1071-82. 


[13.39] Fuchs Y, Markowitz J, Xeinstein T ef al. 
Pediatric inflammatory bowel disease and imaging- 
related radiation: are we increasing the likelihood 
of malignancy?! Pediatr Gastroenterol Nutr 2011; 
52 l 280-5, 

[13.40] Horsthuis K, de Ridder L f Smets AM et al. 
Magnetic resonance enterography for suspected 
inflammatory bowel disease in a pediatric popu¬ 
lation, J Pediatr Gastroenterol Nutr 2010 : 51: 
603-9. 

[13.41] Gralnek )M, Cohen SA, Eprath H et al. 
Small bowel capsule endoscopy impacts diagnosis 
and management of pediatric inflammatory bowel 
disease: a prospective study. Dig Dis Set 2012 ; 
57 : 465-71. 

[13.42] de Ridder L, Mensink PB. Lequin M H ef ai. 
Single-bat loon enteroscopy, magnetic resonance 
enterography, and abdominal US useful for eva¬ 
luation of small-bowel disease in children with 
(suspected) Crohn's disease. Gastrointest Endosc 
2012 ; 75 : 87-94. 

[13.43] Sa tsa ngi J, Si I verberg M S, Ve rm e i re S et al . 
The Montreal classification of inflammatory bowel 
disease; controversies, consensus and implica¬ 
tions, Gut 2006 ; 55 : 749-53. 

[13.44] Levine A, Griffiths A, Markowitz J et al. 
Pediatric modification of the Montreal classification 
for inflammatory bowel disease : the Paris classi¬ 
fication. Inf la mm Bowel Dis 2011 ; 17 : 1314-21. 

[13.45] de Bie Cl, Paerregaard A, Kolacek S ef 
ai Disease phenotype at diagnosis in pediatric 
Crohn’s disease: 5-year analyses of the EUROKIDS 
registry. Inflamm Bowet Dis 2013 ; 19 : 378-85. 
[13.461 Harvey RF. Bradshaw MJ. Measuring 
Crohn’s disease activity. Lancet 1980 ; 1:1134-5. 

[13.47] Hyams JS, Ferry GD, Mandel FS et at. 
Development and validation of a pediatric Crohn's 
disease activity index, j Pediatr Gastroenterol Nutr 
1991 ; 12 : 439 47. 

[13.48] Van Limbergen J, Russell RK. Drummond 
HE et a/. Definition of phenotypic characteristics 
of childhood-onset inflammatory bowel disease. 
Gastroenterology 2008 ; 135 :1114-22. 

[13.49] Vernier-Massouille G r Balde M, Satleron J 
et ai Natural history of pediatric Crohn's disease: 
a population-based cohort study. Gastroenterology 
2008 ; 135 : 1106-13, 

[13.50] Savoye G, Salteron J, Gower-Rousseau C 
et ai Clinical predictors at diagnosis of disabling 
pediatric Crohn's disease, Inflamm Bowel Dis 
2012 ; 18 : 2072 8, 

[13.511 Sipponen T. Savilahti E, Kohio KL er ai 
Crohn's disease activity assessed by fecal capro- 
tectin and lactoferrin: correlation with Crohn's 
disease activity index and endoscopic findings, 
Inflamm Bowel Dis 2008 ; 14.: 40-6, 

[13.52] Mary JY. Modigliani R. Development and 
validation of an endoscopic index of the severity for 


176 


Gastroenterol ogie pediatrique 




Crohn’s disease; a prospective multicentre study. 
Groups d'Etudes Therapeutiques des Affections 
Inflammatoires du Tube Digestif (GETA1D), Gut 
1989 ; 30 : 983-9. 

[13.53] Thakkar K, Lucia CJ r McDuffie A ef at. 
Repeat endoscopy affects patient management 
in pediatric inflammatory bowel disease. Am J 
Gastroenterol 2009 ; 104 : 722-7. 

[13.54] Cosnes J t Bourrier A, Nion-Larmurier I ef 
a I. Factors affecting outcomes in Crohn's disease 
over 15 years. Gut 2012 ; 61:1140-5. 

[13.55] Turner D, Otley AR r Mack D et ah Deve- 
lopment, validation, and evaluation of a pediatric 
ulcerative colitis activity index: a prospective 
multicenter study. Gastroenterology 2007 ; 133 : 
423-32. 

[13.56] Gower-Rousseau C, Dauchet L. Vernier- 
Massouille G et at. The natural history of pediatric 
ulcerative colitis: a population-based cohort study. 
Am J Gastroenterol 2009 ; 104 : 2080-8, 

[13.57] Malaly HM f Abraham BP, Mehta S et at. 
The natural history of ulcerative colitis in a pediatric 
population : a followup population based cohort 
study. Clin Exp Gastroenterol 2013 ; 6 : 77-83. 
[13.53] Deregnaucourt D„ Buche S. Coopman S 
et ai Pyoderma gangrenosum avec localisation 
pulrnonaire traite par infliximab. Ann Dermatol 
Venereol 2013 ; 140 : 363-6. 

[13.59] Vasseur F r Gower-Rousseau C, Vernier- 
Massouille G et a/. Nutritional status and growth 
in pediatric Crohn's disease; a population-based 
study. Am J Gastroenterol 2010 ; 105 :1893-900. 

[13.60] Kugatbasan S, nebel }, Skelton JA et at . 
Body mass index in children with newly diagnosed 
inflammatory bowel disease: observations from 
two multi center North American inception cohorts. 
J Pediatr 2007 ; 151 ; 523-7. 

[13.61] Kanof IV1, Lake A, Bay less T. Decreased 
height velocity in children and adolescents before 
the diagnosis of Crohn's disease. Gastroenterology 
1983 ; 95 : 1523-7. 

[13.62] Heuschkel R, Salvestrini C, Beattie RM 
et at. Guidelines for the management of growth 
failure in childhood inflammatory bowel disease. 
Inflamm Bowel Dis 2008 ; 14 : 839-49. 

[13.63] Ley D, Duhamel A. Behai H et ai Growth 
pattern in paediatric Crohn disease is related to 
inflammatory status. J Pediatr Gasytroenterol Nutr 
2016 fin press). 

[13.64] Samson F, Cagnard B, Leray E ef at . Lon¬ 
gitudinal study of bone mineral density in children 
after a diagnosis of Crohn's disease. Gastroenterol 
Clin Biol 2010 ; 34 ; 554-61. 

[13.65] Lee JJ, Escher JO, Shuman MJ etaf. Final 
adult height of children with infalammatory bowle 
disease is predicted by parental height and patient 
minimum height Z-score. Inflamm Bowel Dis 2010 ; 
16 : 1669-77. 

Maladies inffammatoires chroniques de I'intesbn 


[13.66] Sawczenko A, Ballinger AB, Savage MO 
et at. Clinical features affecting adult height in 
patients with pediatric-onset Crohn's disease. 
Pediatrics 2006 ; 118 : 124-9, 

[13.67] Alemzadeh N, Reckers-Mombarg LTM, 
Mearin MLetat Adult height in patients with early 
onset of Crohn's disease. Gut 2002 : 51 : 26-29, 

[13.68] Peneau A, Savoye G, Turck D et at. Mor¬ 
tality and cancer in pediatric-onset inflammatory 
howel disease: a population based study. Am J 
Gastroenterol 2013 ; 108 : 1647-53, 

[13.69] Seddik M, Turck D, Gottrand Fef ai Deve- 
nir a Page adulte des enfants et des adolescents 
atteints de maladies inflammatoires du tube diges¬ 
tif. Arch Pediatr 2002 ; 8 (Suppl. 2) : S221-3. 

[13.70] Benchimoi El, Waiters TD t Kaufman M. 
Assessment of knowledge in adolescents with 
inflammatory bowel disease using a novel transi¬ 
tion tool. Inflamm Bowel Dis 2011 ; 17 : 1131-7. 

[13.71] Fishman LN, Houtman D, van Groningen J 
etat. Medication knowledge: an initial step in self- 
management for youth with inflammatory bowel 
disease. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2011 ; 53 : 
641-5. 

[13.72] Leung V, Heyman MB, Mahadevan U. 
Transitioning the adolescent inflammatory bowel 
disease patient: guidelines for the adult and pedia¬ 
tric gastroenterologist, inflamm Bowel Dis 2011 ; 
17 : 2169-73. 

[13.73] Dabadie A, Troadec F, Heresbach D et at 
Transition of patients with inflammatory bowel 
disease from pediatric to adu It care. Gastroenterol 
Clin Biol 2008 ; 32 : 451-9. 

[13.74] Ruemmele FM P Veres G, Kolho KL et at. 
Consensus guidelines of ECCO/ESPGHAN on the 
medical management of pediatric Crohn's disease, 
j Crohns Colitis 2014 : 3 : 1179-207, 

[13.75] Beattie RM, Schiffrin EJ, Donnet-Hughes A 
et a! Polymeric nutrition as the primary therapy in 
Children with small bowel Crohn's disease. Aliment 
Pharmacol Ther 1994 ; 8 : 609-15. 

[13.76] Talley NJ r Abreu MT, Achkar JP et at. An 
evidence-based systematic review on medical 
therapies for inflammatory bowel disease, Am J 
Gastroenterol 2011 ; 106 [Suppl, 1}: Sl-25. 

[13.77] Escher JC and the European Collaborative 
Research Group on Budesonide in Paediatric IBD. 
Budesonide versus prednisolone for the treatment 
of acti ve Crohn's disease in children: a randomized, 
double-blind, controlled, multicentre trial, Eur J 
Gastroenterol Hepatol 2004 ; 16.: 47-54, 

[13.7S] UhlenS, Beibouab R, Narebskr K etat Effi¬ 
cacy of methotrexate in pediatric Crohn's disease: 
a French multicenter study. Inflamm Bowel Dis 
2006 ; 12 : 1053-7. 

[13,79] Crombe V, SaHeron J, Savoye G er at 
Long-term outcome of treatment with infliximab in 

177 




pediatric-onset Crohn’s disease : a population based 
study. inflamm Bowel Dis 2011 ; 17 : 2144 52. 
{13.80] Hyams JS, Griffiths A, Markowitz i ei at. 
Safety and efficacy of adalimumab for moderate to 
severe Crohn's disease in children. Gastroentero¬ 
logy 2012 ; 143 : 365-74. 

{13.81] Gupta M, Cohen SA, Bostrom AG ef al. Risk 
factors for initial surgery in pediatric patients with 
Crohn's disease. Gastroenterology 2006 ; 130 : 
1069-77. 

[13-82] BoughtSalleron J, Turck Defat Long¬ 
term outcome after first intestinal resection in 
pediatric-onset Crohn’s disease: a population- 
based study, Inflamm Bowel Dis 2013 ; 19.; 7-14, 


[13.83] Penninck E, Fumery M, Armengol-Debeir 
L ef at. Postoperative complications in pediatric 
inflammatory bowel disease: a population-based 
study. Inflamm Bowel Dis 2016 ; 22 :127-33. 
[13.84J Turner D, Levine A, Escher JO elal. mana¬ 
gement of pediatric ulcerative colitis: joint EC CO 
and ESPGHAN-based consensus guidelines. J 
Pediatr gastroenterol nutr 2012 ; 55 : 340-61, 
[13.85} Turner D, Travis SPL f Griffiths AM of al 
Consensus for managing acute severe ulcerative 
colitis in children: a systematic review and jo intsta 
tement from ECCO, ESPGHAN, and the Porto iBD 
Working Group of ESPGHAN. Am J Gastroenterol 
2011; 106 : 574-88, 


178 


Gastroenterol ogie pediatrique 




CHAPITRE14 


Desordres fonctionnels 
gastro-intestinaux 


Christophs Faure 


Points essentiels 


Les desordres fonctionnels gas¬ 
tro-intestinaux (DFGI) associes a des 
synnptdmes douloureux abdominaux 
incluent le syndrome de I’intestin irri¬ 
table, la dyspepsie fonctionnelle, la 
douleur abdominale fonctionnelle et la 
migraine abdominale, 

Les DFGI affectent 20 % des enfants 
la population pediatrique et repre- 
sentent la situation clinique la plus 
frequemment rencontree en gastro- 
enterologie pediatrique, Le plus sou- 
vent benins et devolution favorable, ils 
peuvent etre responsables de conse¬ 
quences graves (absenteeisms scolaire, 
isoSement social). 

-> La physiopathologie des DFGI releve 
de la conjonction et de ('association, a 
des degres divers, d'une hypcrscnsibifite 
viscerale. de mecanismes peripheriques 
(inflammation, mastocytes intestinaux, 
serotonine,,.) et de mecanismes cen- 
traux influenpant la perception de la 
douleur. Le modele biopsychosocial fait 
intervenir ces differentes composantes 
et permet d'integrer les phenomenes 
biologiques (peripheriques), cognitifs 
et psychologies dans le eontexte 
sociofamilial et culture! du patient, 

Le diagnostic des DFGI repose sur la 
presence des criteres de Rome III, Tab- 
sence de signes d alarme (antecedents 
familiaux de maladie inflammatoire, de 
maladie coeliaque, d'ulc^re gastroduo¬ 
denal, perte de poids, retard de crois- 
sanee, hemorragie digestive, atteinte 

OOO 


perinea le, atteinte articulaire, aphtes 
buccaux) et la normal ite de Lexamen 
physique (en dehors d : ‘une eventuelle 
sensibilitea la palpation de Labdomen). 
La realisation cTun bilan biologique n'est 
pas systematique. La prise en charge 
des DFGI commence par une recon¬ 
naissance de la douleur, ^affirmation 
du diagnostic de DFGI et ('explication 
des mecanismes physiopathologiques, 

-fr Aucun medicament (a vrsee sympto- 
matique ou physiopathologique) n r a fait a 
ce jour la preuve de son efficacite au cours 
des DFGI chez I'enfant. Un suivi regulier 
(cahier de la dou leur) et un accompagne- 
ment psycho logique et comportemental 
peuvent etre necessaires. 


Les dou fours abdominales recur rentes 
associees aux desordres fonctionnels gasiro- 
intestinaux (DFGI) affectent jusqu'a 20 % des 
enfants et represented (a situation Clinique fa 
plus frequemment rencontree en gastroentero * 
logic pediatriqueDans ies cas les plus severes r 
les DFGI ont des repercussions majeures sur 
la vie de Fenfant et de sa famine , La qualite 
de vie des enfants sou ffrant de DFGI peut etre 
plus aiteree que ceile des enfants atteints de 
maladies organiques. Une des consequence s 
ies plus s eve res des DFGI est rabsentefeme 
s colaire, souvent plus important Que dans les 
maladies organiques , 

Les DFGt comprennenf un large even- 
tail de diagnostics definis par les criteres 
de Rome IK, qui distinguent Fenfant age de 
moins de 4 ans de Fenfant plus grand et de 
Fadolescent {tab. 14.1) [14.1, 14.2}. Outre la 
description precise des divers DFGI de Fenfant , 
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ietab/fssemenf des criteres de Rome a perm is 
au cours des 15 derniere s ar?r?ees de progres¬ 
ses - non seutemenr dans la comprehension de 
ta physiopathotogie de ces desordres, mais 
aussi d'en ameliorer Tapproche therapeutique, 
Ce chapitre traite des DFGI associes a des 
symptomes douloureux abdominaux chez i'en¬ 
fant et Fadofescent Le reflux gastro-oesopha- 
gien, la diarrhea fonctionnelle et la constipation 
sonttraites respect dement a ox cdapitres 2,11 
et 22. Les coliques du nourrisson, ia rumination 
et Faerophagie ne sont pas abordee s id 

Tableau 14.1 Desordres fonctionnelsgas- 
trodritestinaux (DFGI) du nourrisson, de 
I'enfant et de t'adoiescent selon les cri¬ 
teres de Rome III, 

Nourrisson/Enfant < 4 ans (d’apres [14.2]) 

Gl. Regurgitations du nourrlsson 
(3 semaines-12 mois) 

G2, Rumination du nourrlsson 

G3. Syndrome des vomisaamants cycliques 

G4. Coliques du nourrlsson 

G5. Di.gr rhee fonctionnelle 

G6, Dyschesie 

G7. Constipation fonctionnelle 

Enfant/Adolescent (d’apres [14.1]) 

Hi. Vomissements et aerophagie 

HI a, Syndrome de rumination deTadolescent 
HI b, Syndrome des vomissements cycliques 
I lie, Aerophagie 

H2, DFGi associes a une douleur abdominals 
H2a, Dyspepsie fonctionnelle 
H2b, Syndrome de llntestin irritable 
H2c, Migraine abdominals 
H2d. Douleur abdominale fonctionnelle 
HS. Constipation et incontinence 
H3a. Constipation fonctionnelle 
H3b. Incontinence d'origins non netentionnetle 


Definition 

Les DFGI sontd£finis commeun ensemble 
de symptomes gastro-intestinaux survenant en 
I 'absence de cause anatomique* metabol ique, 
infectieuse, mflammatoire ou neoplasique. 

Selon les criteres de Rome III, les DFGI 
associes a des symptomes douloureux abdo¬ 
minaux incident le syndrome de I'intestin irri¬ 
table (Sll), la dyspepsie fonctionnelle (DF)> la 
douleur abdominale fonctionnelle (DAF) et la 
migraine abdominale (MA) [14.1]. 


Le Stl est caracterise par des douieurs 
abdominales, non exclusivement iocalisees 
a Fepigastre, soulagees par la defecation 
ou accompagndes de modifications dans la 
consistance ou la frequence des seltes. Les 
symptomes doivent etre presents depuis au 
mains 2 mois et survenir au moins une fois 
par semaine. Le trouble du transit associe 
de fagon prddominante au Sit peut etre !□ 
diarrhee (Sll-D), la constipation (Sll-C) ou 
I'association des deux. 

La OF estcaracterisee par la survenue de 
douieurs (ou i noon fort) predominant & r#pi- 
gastre ou en sus-ombilical, parfois associees 
a des nausees, vomissements, sensation 
de ballonnements, non aceompagnees de 
trouble du transit, depuis au moins 2 mois, 
au moins une fois par semaine. On distingue 
la DF de type * douloureuse * dans laquelle 
prPdominent les symptomes douloureux, et 
la DF de type « post-prandiale * dans laquelle 
predominant les symptomes d'inconfort de 
type nauseas, ballonnement et distension 
epigastrique. 

La DAF est def inie par des douieurs abdo- 
mtnales episodiques ou continues, depuis au 
moins 2 mois, survenant au moins une fois 
par semaine, sans autre critdre en faveur d’un 
autre type de DFGI. 

La migraine abdominale est definie par 
la survenue d'episodes aigus de douieurs 
abdominales peri-ombilicales intenses durant 
1 heure ou plus, avec repercussion sur les 
activates normales, entrecoupes de periodes 
de plusieurs semaines sansaucun symptome, 
Les crises douloureuses sont accompagnees 
de nausdes/vomtssements, anorexic, cepha- 
lees, photophobie et paleur. 

Ces criteres ctiniques, bases sur les 
caracterlstiques des symptomes, ne sont 
qu'une aide pour porter un diagnostic positif 
de DFGI, En effet t ils n'ont pas ete valides 
et teur specificite n’a pas ete etudiee, bien 
qu H un diagnostic de DFGI selon les criteres de 
Rome 111 puisse etre pose chez 85 & 90 % des 
enfants vus pour douieurs abdominales non 
organ iques [14.3]. Ces critdres, £ eux seuls, 
ne permettent done pas d'exciure formelle- 
ment un diagnostic de maladie organique, 

Epidemiologie 

L'incidence precise des douieurs abdomi- 
naies associees aux DFGI n'est pas parfaite- 
mentconnue en pediatric, Une meta-analyse 
portant sur 14 etudes, publiees entre 1957 
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et 2004, retrouvait une incidence comprise 
entre 2,1 et 19 T 2 %. Line etude prospective 
publiee en 2009 portant sur des enfants 
d age scolaire de S a 15 ans rapportait une 
incidence moyenne de 38 %, avec des dou- 
leurs chroniques (rapportees pendant plus 
de 2 mois) dans 24 % des cas [14,4], Chez 
les enfants plus jeunes ages de 2 et 6 ans, 
(Incidence variait de 3,8 a 11.8 %. 

Le Sli est ie DFGI le plus frequent (40 a 
45 % des cas), suivi de la migraine abdomi- 
nale (20 %), de la DF (15-20 %), de ta DAF 
(10 %) [14,3, 14,5], 

A Finstar de Fadulte, seuie une minorite 
des enfants souffrant de douleurs abdomi- 
nales chroniques consultant un medecin 
(4 % dans I'etude de Saps ef at [14,4]), Chez 
Fadulte, les facteurs amenant a consulter 
sent bien connus et ineluent I’intensite de 
la douleur, Fanxietd ou la depression et des 
evbnements traumatiques dans Fenfance, 
Ges facteurs sont moins bien connus chez 
(’enfant; !a detresse psychologique mater- 
nelle et fintensity de la douleur rapportee 
semblent plus importantes que les facteurs 
psychologiques li£s b ("enfant ou le stress 
familial. 

Etioiogie-Physiopathologie 

La cause des DFGI est inconnue. Par 
definition, les patients affectes ne prd- 
sentent pas d'anomalies biochimiques, 
histologiques ou radiologiques qui puissent 
expliquer les symptomes. Les recherches 
recentes suggerent que l etiologie des DFGI 
ntest pas univoque, ef que les mecanismes 
a Forigine des symptomes sont multiples et 
peuvent s’associer de faqon variable, tant 
lors de rinitiation des troubles que dans leur 
perennisation. 

Genetique 

Le caractbre familial des DFGI peuf suggb- 
rer le role de facteurs genetiques. Dans une 
etude de plus de 6 000 paires de jumeaux, 
le faux de concordance pour le Sli chez les 
jumeaux monozygotes eta it plus eleve que 
chez les jumeaux dizygotes. Cette etude mon¬ 
trait aussi qu’avoir un parent souffrant de 
DFGI avail une plus grande influence qu'avoir 
un frere jumeau atteint de DGFI, suggerant 
que Fenvironnement a un poids plus impor¬ 
tant que ies facteurs genetiques dans le deve- 
loppement des DFGI. 

Desard re s fo net i anne Is gastro-intestinaux 


Hypersensibilite visceraie 

Des anomalies de la sensibilite visceraie 
ont ete decrites chez Fadulte et chez Fenfant 
souffrant de DFGI [14,6}. Une hypersensibi¬ 
lite visceraie, mesuree au moyen de diverses 
techniques [barostat, test de satidtd), est pre¬ 
sents dans le SSI et la DF, respectivement au 
niveau du colon et de Festomac, Des ano¬ 
malies des projections douloureuses visce- 
rosomatiques, temoignant d’un trouble du 
traitement du message douloureux visceral, 
ont dgalement ete rapportees, et semblent 
essentielles dans ta genese des symptomes 
douloureux des DFGI de I'enfanL 

Les mecanismes a Forigine de Fhyper- 
sensibilite visceraie sont multiples et ont ete 
etudies chez Fanimal, Fadulte et recemment 
Fenfant. Schematiquement deux types de 
mecanismes, qui peuvent etre associes, ont 
ete decrits. On distingue des mecanismes 
« peripheriques % situes dans la paroi du 
systeme gastrointestinal a Forigine d’une 
sensibilisation du systeme nerveux sensitif 
du tube digestif et des mecanismes « cen- 
fraux *, qui sontconstitues des pltenontenes 
de sensibilisation centrale et des anomalies 
d’integration et de traitement des sensations 
viscera les au niveau sous-cortical et cortical. 

Mecanismes peripheriques 

Inflammation 

Une inflammation muqueuse minime est 
frequemment retrouvee dans le colon des 
patients souffrant de Sli. II est admts que 
cette inflammation infraclinique peut avoir 
pour consequence une sensibilisation peri- 
pherique entralnant le ddveloppement d'une 
hypersensibilite visceraie, notamment par le 
biais de ("augmentation de la permeabilite 
intestinale [14,7], L’origine de cette inflam¬ 
mation est variable. Environ 30% des Sli 
debutenta la suite d une infection enterique 
baetdrienne (Sa/mone//a, Shigella, Campylo¬ 
bacter) [14.8J ou virale [14.9], qui a pour 
consequences une inflammation muqueuse, 
une augmentation du nombre de cellules 
enterochromaffines et des mastocytes, avec 
liberation de mediateurs a l'origine de la sen¬ 
sibilisation des terminalsons sensitives (voir 
ci-dessous le role des mastocytes et de la 
serotonine). Outre les infections enteriques, 
Finflammatlon pourralt etre provoquee ou 
entretenue par une anomalie du microbiote 
intestinal [14.10]. En effet, outre la pullula- 
tion bacterienne ddmontree chez certains 
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patients, les etudes recentes decrivent, 
tant chez 1'adult© [14,10] que chez /enfant 
[14.11], des anomalies de distribution des 
espdces microbiennes prdsenles dans le 
colon de sujets souffrant de Sll par rapport 
a des sujets contrbles. 

Mastocytes et neurotrophines 

Les mastocytes intest inaux constituent 
un relais important de la rdponse digestive 
au stress [14.12]. Ms sontcapables, sous I’ef- 
fet du corticotropin releasing factor (CRF), de 
iibererde nombreuses substances bioactives 
[par example nerve growth factor ou NGF), 
susceptibles d’activer les neurones sensitifs 
enteriques. Une augmentation de la density 
en mastocytes dans la muqueuse coiique et 
une proximate de ces derniers avec les ten 
minaisons neuronates ont ete decrites chez 
I'adulte, Chez /enfant, une augmentation de 
la concentration en NGF dans ia muqueuse 
rectafe a ete rapportee dans le Sll [14.13]. 

Serotonine 

Les cellules enterochromaffines stimu- 
lees synthetisent la serotonine liberee dans 
la muqueuse intestinale. La serotonine joue 
un role majeurdans ie peristaltlsme, la secre¬ 
tion intestinale et la sensibilite digestive via 
I'activation de recepteurs specifiques. L 1 im¬ 
plication du systeme serotoninergique dans 
la muqueuse coiique au cours du Sll a ete 
demontree chez I'adulte et /enfant, avec une 
augmentation de la biodisponibilitd locale de 
serotonine fide a une diminution de la capa¬ 
city du systeme de recapture de la serotonine 
au niveau de /epithelium coiique [14,14], Ces 
mecanismes n f ont pas ete mis en evidence 
dans la DF au niveau de i'estomac, 

Autres mecanismes 

D'autres mecanismes potentials ont ete 
decrits chez /animal et chez I’homme. II s’agit 
notam merit du systeme des PAR (protease- 
activated receptors) et des rdcepteurs de type 
TRPV1 et TRPV4 (transient receptor potential 
vanitloid ), dont le role a ete suggere dans des 
modeles d’hypersensibilite viscera le et chez 
des patients souffrant de Sll [14,6]. 

Mecanismes centraux 

La sensibilite visceraie peut etre divisee 
en deux composentes : la sensibilite propre- 
ment dite (c’est-a-dire le codage et la trans¬ 
duction du stimulus), qui refiete la capacite et 
les proprietes sensitives de I’organ© dont le 


substratum mecanistique et anatomique se 
situe en Peripherie, dsns la paroi digestive, et 
la perception qui comp rend /interpretation et 
('expression de la sensation. Cette derniere 
composante, de nature cognitive et psycho- 
logique, est inf luencee par de nombreux fac- 
teurs emotionnels. Les techniques d'fmagerie 
fonctionnelie cerebrsle ont permis des pro- 
gres considerables dans la comprehension 
du traitement cortical et sous-cortical de la 
sensation visceraie dans ie Sll. Une mdta- 
analyse de 18 etudes menees chez Fadulte 
soutient /hypothese d'une anomalie des phe- 
nomenes impllques dans Ic traitement de la 
douleur au sein du systeme nerveux central 
chez les sujets souffrant de Sll [14.15]. II 
existe, en effet, chez ces patients une acti¬ 
vation plus etendue des zones du cerveau 
impliquees dans le traitement des afferences 
viscerales et des emotions, 

Le mecanisme de ces anomalies centrales 
dans le traitement du signal douloureux visce¬ 
ral n'est pas connu et semble univoque, Des 
modeles animaux suggdrent le role du stress 
neonatal [14.16]. Chez 1'enfant, la confirma¬ 
tion de ces donnees rest© en discussion en 
raison des resultats contradictors de diffe- 
rentes etudes [14.17, 14,18], Chez /adulte, 
le role des traumatismes (abus physiques/ 
sexuels) dans Tenfance a ete suggere [14.19], 

Des anomalies (facilitation et/ou diminu¬ 
tion de /inhibition descendante) au niveau 
de la transmission meduilaire des messages 
douloureux ont bgaiement bt£ ddmontrees 
chez I’adulte [14.20]. 

Modele biopsychosocial 

La complexity et la diversity des patients 
souffrant de DFGI ne peuvent etre rapportees 
a un seui des mecanismes precedents, mais 
relevent plus volontiers de la conjonction et 
de /association, & des degree divers, de pfu- 
steurs d’entre eux, Le meddle biopsychoso- 
cial, propose dans lesannees 1970 par Engel, 
fait intervenir les diverses composantes 
decrites precedemment et permet d'integrer 
les phenomenes biofogiques (peripheriques), 
cognitifs et psychologies dans le contexte 
sociofamilial et culture! du patient (fig. 14.1 . 
La dimension psychologique est souvent 
importante. Chez /enfant souffrant de DFGI, 
il existe unc prevale need levee d'anxiete (envi¬ 
ron 50 % des sujets) et a un moindre degre 
de depression (10 %). Le contexte familial est 
de prernidre importance : i'attention pretye 
au symptoms par les parents (restriction des 
activites, absenteisme scolaire) et I'anxiete 


182 


Gastroenterologie pediatrique 




Serotonin© 


Infection 


Facteurs genetiques 


Anomalie des affemnces 
syslbnnc nerveux entcrique- 
systeme nerveux central 


Anomalie do sensibilite visceral© 

Sensibilite au gluten 

Bio 

Permeabilite digestive 

Depression 


Focalisation 

Anxiefe 

Psycho Social 

* Trauma & 

Somatisation 

Coping 

Renforcement 


Figure 14.1. Modele biopsychosocial decnvant les interactions des elements biologiques, 
psychologiques et socioculturels a Forigine de I'apparition des douleurs abdominales chroniques 
associeesaux DFGI de I’enfant. 


des meres qui consultent pour leur enfant, 
sont des facteurs aggravants. A I’inverse, 
le pronostic est d'autant meilleur que les 
parents acceptent le modele biopsychoso¬ 
cial et affichent une moindre propension a 
la consommation medics le. 

Ces phenomenes peuvent varier au 
cours du temps et se compenser entre eux. 
La connaissance et la comprehension de 
ces mecanismes permettent d'apporter des 
explications am patient et a sa famine et de 
determiner une strategic de prise en charge 
adaptee a chaque situation. 


Presentation clinique 

Le motif de consultation est le plus sou- 
vent des douleurs abdominales plus ou moins 
anciennes, associees ou nor a des troubles 
du transit. L'interrogator precise les carac- 
tdristiques des douleurs (circonstances de 
survenue, anciennet£, localisation, intensity, 
frequence), les troubles du transit associes, 
les facteurs favorisant I'apparition des dou¬ 
leurs et les facteurs apaisant ces douleurs, 
Lin facteur concomitant de I'apparition des 
symptomes doit etre recherche (gastroente¬ 
nte, evenement familial.,.). 

Les consequences des symptomes sur la 
vie quotidienne de I’enfant et de sa famille 
doivent etre soigneusement evaluees et 
quantifies, Le retentissement(absenteisme 


scoiaire, loisirs, sports, isolement social..,) 
fait en effet toute la gravity du DFGI et condl- 
tlonne la prise en charge th£rapeutique. 

Le diagnostic differentiel et les explora¬ 
tions com plementa ires sont trait.es dans le 
chapitre 30. Lattitude pratique est basee sur 
Fabsence de signes d’alarme (antecedents 
famiiiauxde maladie inflammatoire, de rnala- 
die cosliaque, d ulcere gastroduodenal, perte 
de poids, retard de croissance, hemorragie 
digestive, atteinte perinea le, atteinte artieu- 
laire, aphtes buccaux) et la normalite de Fexa- 
men physique (en dehors d’une eventuelle 
sensibilite a la palpation de I'abdomen). La 
presence des entires de Rome et Fabsence 
de signes d'alarme rendent le diagnostic 
de DFGI hautement probable, Un bilan bio- 
logique succinct (hemogramme, vitesse de 
sedimentation. C-re active proteine, albumine- 
mie r lipasemie, transaminases, IgA antitrans¬ 
glutaminase, calprotectine f£cale, sediment 
urinaire chez la filile) peut etre effectue en 
raison de I'absence de specificite descriteres 
de Rome, notamment en cas de diarrhee 
chronique assoctee. Des donnees recentes 
indiquent que la realisation systematique 
de ce bilan bioiogique rVest pas justice en 
raison de sa tres faible sensibilite 6valuee 
dans une etude de 243 enfants souffrant de 
S!1 [14.21], 

Le diagnostic de DFGI est (e plus sou- 
vent suspects tors de la premiere consulta¬ 
tion et confirm^ au cours du suivi quelques 
semaines plus tard. 


Desordres fonctionnels gastro-intestineiux 
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Prise en charge 

La prise en charge doit debater par I'af- 
firmation sans Equivoque da diagnostic de 
DFGI par le medecin afin que I'enfant et ses 
parents soient convaincus de la realite d’un 
diagnostic positif etde rinutilitecle poursuivre 
les investigations, Le risque de* nomadisme 
medical * est, en effet non negligeable au 
cours des DFGI chez [’enfant. II est essen- 
tiei que le medecin confirme la realite de la 
douleur devant I'enfant et ses parents, Nier 
ou mini miser la douleur ne fait qu'aggraver 
les symptdmes, majorer I'anxieteetentrainer 
un sentiment dlmpuissance de la part de 
I'enfant et de ses parents. Le fait d'apporter 
une explication aux symptdmes par des meca 
nismes physiopathologiques clairement eta- 
blisest egalament d'une importance capitate, 

II faut clairement expliquer a I’enfant et a 
ses parents que la prise en charge thdrapeu- 
tique ne sera le plus souvent pas capable de 
Supprimer completement la douleur et son 
caractere recurrent. II est capital d’encourager 
I'enfant a re prendre des activites normales. 
Des conseils simples peuvent aider a atte- 
nuer les situations qui semblent jouer un role 
aggravant. La tenue d'un journal ddtaillant les 
symptdmes. les facteurs declenchants (repas, 
defecation, evenements familiauxet scolaires), 
les ideations negatives et les emotions en cor¬ 
relation avec la dou leur peut aider a documen- 
ter les dldments sur lesquels on peut intervenir. 

Traitement pharmacologique 

La prise en charge pharmacologique peut 
etre symptomatique et/ou basee sur les 
mecanismes physiopathologiques. 

Traitements symptomatiques 

Dans la dyspepsia, les antisecretoires 
(antfbistaminiques H2 ou inhibiteurs de la 
pompe a protons} et certains prokinetiques 
(dompdridone) sont souvent essayes sans 
preuve reelle de leur efficacitd, en dehors 
d'une etude contrdlee concernant la famoti¬ 
dine. Eli faut tenirqompte des non ve lies reconn * 
mandations, visant a minimiser les risques 
cardiaques lies a rutilisation de la dompe- 
ridone T publides en septembre 2014 par 
i 'Agence nation ale de sdcuritd du medicament 
et des produits de sante (ANSIVl} 1 . En cas de 


1. http://ansm.sante.fr/ Dossiers/Motilium- 
d oro pe r i<io ne/ R eco m ma hd atf o ns • po ur-m i ni m i se r-ie- 
risque-cardiaque. 


diarrhea ou de constipation associee au Sib 
les mesures hygienodietetiques sont conseil- 
lees {voir chapf'tres lief 22) ainsi que fempioi 
de laxatifs osmotiques, ou de modificateurs de 
transit (loperamide, cholestyramine...}, 

En depit de leur utilisation large en pedia¬ 
tric, la place des traitements antispasmo- 
diques myorelaxants n’est pas etablie, 31s 
peuvent etre utilises a visee symptomatique 
antalgique, a la demande, souvent associes 
a des antalgiques. 

Traitements a visee 
physiopathologique 

Chez I’enfant, ii n’existe actuellement 
aucun traitement ayant prouve son effica- 
cite dans les DFGI [14.22]. Le tegaserod, 
agoniste partiel des recepteurs 5-HT4, est 
efficace chez I'adulte dans le 8II-C, mais 
aucune donnee n’est disponible chez I’enfant. 
Du fait d'effets inttesirables cardiovasculaires 
chez I’adulte, ce medicament a ete retire du 
marche. Le linacfotide, activateur descanaux 
chlore, diminue I'hypersensibilite viscerate et 
ost indlque dans le Sll-C de I'adulte [14.23], 
II n'y a pas de donnees chez I’enfant. 

Les antidepresseurs tricycliquesfamitryp- 
tiline) a faible dose pourraient modular la 
communication des informations nocicep¬ 
tives entre I’intestin et le systeme nerveux 
central. Les etudes pediatriques rapportent 
des resultatscontradictoires [14.24 1 14,25]. 
En pratique, ils sont utilises dans les cas les 
plus severesavec retentissementmajeursur 
la vie quotidienne, et dans la migraine abdo- 
minale, Leur prescription doit £tre pr£c£d£e 
d'un electrocardiogramme a la recherche 
d'une anomalte de conduction, 

Le recours aux probiotiques dans le 
contexte du SI I est logique en raison des 
alterations de la microfiore qui y sont obser- 
vees [14,26). Outre leur capacite a modifier 
le microbiote intestinal, Ms ont des proprietds 
trophiques et anti-inflammatoires. Certains 
probiotiques, tel Lactobacillus paracasei f 
modulent la contractilite musculaire intesti- 
nale. Chez la sour Is, Lactobacillus acidophilus 
est capable de diminuer la douleur viscerale 
aussi intensementque la morphine, en indui- 
sant I'expression de recepteurs opio'ides et 
cannabinoides dans ['epithelium intestinal. 
L'utilisation rationneJIe des probiotiques 
(souches speciflques, doses, duree} est en 
cours devaluation. Chez I'adulte, Lacfoba- 
cillus s alivarius est plus efficace sur les SI I 
que Bifidobacterium inf antis et I e placebo. Les 
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etudes contra Ides disponibles en pediatrie 
portent sur Lactobacillus GG (fune demon- 
trart. un effet benefique, I'autre non) t et sur 
un mElangede souches (VSL#3 ff - compose de 
3 souches bactEriennes incluant des Bifido¬ 
bacterium, Lactobacillus t et Strepfocoecus} qui 
a perm is une amelioration des symptomeset 
une diminution du retentissement sur la vie 
sociale [14,27]. 

Le role potentlel de la pullulation bacte- 
rienne dans le Sll soulEve I’hypothEse d’un 
effet bendfique des antibiotiques. Une Etude 
recente chez I'adulte a montre f efficacite de 
la rifaximine, antibiotique non absorbable, 
dans le Sll [14,28]. Ceci n’a pas ete confirm© 
chez I’enfant ayant une pul lulation bacte- 
rienne documents [14.29]. Ces donnees 
sont insuffisantes pour recommander un 
traitement antibiotique dans le Sll de I’enfant 

Traitement dietetique 

Les interventions diEtetiques (adjonction 
de fibres, retrait d'un ou plusieurs aliments 
SGupgonnes d'etre a I'origine des douleurs.*,) 
n’ont pas fait la preuve de leur efficacite 

[14.30] mais sont sou vent pre sc rites.. Le 
role de ['Eviction du gluten est EvoquE mais 
non demontre dans le cadre d'une « sensibi- 
lite au gluten non coeliaque ». Le recours a 
une diete pauvre en FODMAP {fermentable 
oUgo-di-monosaccbaricfes and polyols) a Ete 
rEcemment rapporte bEnEfique chez I'adulte 

[14.31] . 

Prise en charge psychologique 
et psychiatrique 

Dans les cas les plus severes ou difficiles 
a traiter T une Evaluation psychologique ou psy- 
chiatrique peut etre necessaire pour confir¬ 
mer un desordre d'anxiete,. de depression, 
de somatisation ou de phobie scolalre. Cette 
dernlere est suspectee lorsque les douleurs 
sont plus marquees le matin et pendant la 
semaine, et lorsqu'elles entrainentun absen- 
tEisme important. 

Traitements alternates 

La thErapie cognitivocomportementale 
et i'hypnose ont demontre leur efficacite a 
court et a longterme pour diminuer la douleur 
et I'incapacite d’accomplir les laches et les 
loisirs quotidiens. Le yoga peut avoir un effet 
bEnEfique. 

Desordres fonctionnels gastro-intestinaux 


Evolution a long terme 

I! n'existe pas d’Etude longitudinals decri- 
vant Involution E rage adulte des DFGI de 
I‘enfant. Les donnEes disponibles montrent 
que les douleurs abdominales chroniques 
de I'enfant pe rsistent a I’age adulte dans 18 
a 63 % des cas [14.32, 14.33], Une autre 
etude montre que la presence de douleurs 
abdominales chroniques dans I'enfance prE- 
dit la presence de symptomes fonctionnels 
a l age adulte avec un odds-ratio de 3 r 8. Le 
fait d'avoir un parent souffrant de DFGI est le 
facteur qui influence le plus le risque d'une 
evolution, prolongee [14.34]. 


Conclusion 

Les DFGI represented la cause la plus 
frEquente de consultation en gastroentEro- 
logie pediatrique. Les cas les plus sEveres 
peuvent avoir des consequences graves pour 
le patient. Leur prise en charge doit debufer 
par I'affirmation du diagnostic par le mede- 
cin. (.'explication des phenomenes Etiopatho- 
geniques en cause est primordiale. Le plus 
souvent, revolution est favorable mais r dans 
les cas severes, le traitement est difficile et 
repose sur des therapies medicamenteuses 
associees a un soutlen psychologique. 
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CHAPITRE 15 


Hemorragies digestives 

hautes et basses 


Points essentiels 


■4 Les saignements digestifs, qu'ils 
soient exteriorises par la bouche ou 
I'anus, sont rares chez I'enfant mass 
peuvent dans certaines situations 
representer une urgence vitale. 

*4 En cas de saignement important, 
qu'il sort d’origine haute ou bassedans 
le tube digestif, une prise en charge 
therapeutique urgente est imperative 
avant le bilan etiologique., en particulier 
endoscopique. 

-► Dans les autres cas f une endosco- 
pie haute ou basso en urgence (dans 
les 12-24 heures) permet de poser un 
diagnostic etiologique et de guider le 
traitement. 

■4 La prevalence des hemorragies 
digestives hautes (HPH) chez I'en- 
fant en population generals n'est pas 
connue ; en milieu hospitaller, el le est 
plus clevee en unite do scins intensifs, 

-4 Les principaux facteurs de risque 
d'une HDH sont la prise d : anti-inflam- 
matoires non steroi'dfens et une hyper¬ 
tension portale, 

<4 Les facteurs predictifs de severite 
d'une HDH sont le jeune age, le volume 
de sang emis, (’existence d'un mel^na 
associe a I'hematemese, d'une maladie 
chronique sous-jacentc et d'une tachy- 
cardie a I'admission. 

ooo 


Dominique Turck, Provost Jantchou 


*4 Les causes d'hemorragie digestive 
basse (HDB) chez I'enfant sont tres dif- 
ferentes de celles de Tadulte. 

■4 Les antecedents personnels et 
familiaux, Panamnese et les donnees 
de I'examen Clinique sont des points 
essentiels dans 1’enquete etiologique 
des HDB. 

-4 Les principals causes d'HDB sont 
tres dependanfes de I age de I'enfant: 
nouveau-ne (0-1 mo is) ; nourrisson 
(1 mois-2 a ns) ; jeune enfant (2-5 ans) ; 
enfant (>. 5 ans). 

-4 Certainescauses d’HDB concernent 
plusieursdes tranches d’agedefiniesci- 
dessus, tels la rectocofite allergique, le 
volvulus sur malrotation, I'invagination 
intestinale aigue, Ic diverticule de Mec¬ 
kel, 1'hyperplasie nodulatre lymphoide 
du colon et le purpura rhumatoj'de. 

-4 La fissure anale et la oolite infec- 
tieuse peuvent etre observees de la 
naissancea I'adolescence. 

-4 De nombreuses anomalies vascu- 
lalres tres rares ont ete rapportees a 
rorigine d’une HDB : varies colique, 
angiodyspfasie, lesion de Dieula- 
foy f maladie de Rcndu-Osler-Weber, 
angiome, hamartome, hemangioma, 
hemangio-endothelioTne, blue rubber 
bleb nevus syndrome (syndrome de 
Bean), syndrome de KlippeJ-Trenauney. 
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Hemorragies 
digestives hautes 

Introduction 

Un saignement exteriorise par la cavite 
buccale peut provenirdetroisorrgines ; diges¬ 
tive, ORL ou respiratofre, Les hemorragies 
digestives hautes (HDH) soot ie plus souvent 
accompagn^es d’efforts de vomisse merits. 
La majority des cas de saignements est de 
faible abondance, mais I'inten^ite du saigne¬ 
ment peut parfois necessiter des gestes de 
reanimation, 

Epidemiologie 

Chez Laduite, les donnees d'incidence 
en population generate rapportent des taux 
d’HDH variant do 37 a 172/100 000 indi vidus 
[15.1]. II n h y a pas d'etude epidemiologique 
disponible sur (Incidence pediatrique des 
HDH en population generale. La plupart des 
etudes rapportant des donnees d'incidence 
ou de prevalence des HDH chez Lenfant 
reposent sur des series hospitalieres. 

Cleveland et aL ont rapporte une serie 
retrospective monocentrique americaine de 
2 569 endoscopies realises chez I'enfant, 
dont 167 (7 %) avaient une indication lide & 
une HDH : il s'agissait d'une hematemese 
dans 73 % des cas [15,2], Lazzaroni et ai 
en 2002 ont analyse de faqon retrospective 
une serie consecutive de 5 180 nouveau- 
nes colliges £ Milan entre 1988 et 1997, 
La prevalence d'HDH ytait de l r 2 % et rage 
moyen de survenue des saignements ytait 
de 24 heures [15.3]. 

La prevalence d'HDH est elevee chez les 
patients suivis pour une maladie hepatique 
chronique et ceux hospitalises en soins 
intensifs. Seion les series et les criteres de 
recrutement, la prevalence en unite de soins 
intensifs pedlatriques varie de 6 % [15.4] 3 
52 % chez les patients en ventiiation nrteca- 
nique [15,5], 

Presentation Clinique 

Une HDH peut se manifester sous forme 
d r hematemese ou de melena. Rarement, on 
peut observer un tableau d'anemie chronique 
en lien avec un saignement occulte, Devant 
un enfant presentant une HDH, quatre ques¬ 
tions sont posees. 


S’agit-il de sang ? 

Certains colorants all mental res, les bette- 
raves, les medicaments comme rampicilline 
ou Ie phenobarbetal peuvent mimer une hdma- 
temGse. La deglutition de sang maternel est 
frequente chez le nouveau-ne en cas d’hemor- 
ragie de la delivrance, La presence de sang 
dans les vomlssements ou le liquide d'aspira¬ 
tion gastrique peut etre confirmee par la reali¬ 
sation d'un Gastroccult®, qui doit etre prefers 
& f Hemoccult®, moins fsable en milieu acide. 

Est-ce que le sang provient 
du tube digestif ? 

Un saignement exteriorise par la bouche 
peut prove nir de I'appa reit respiratoire 
(hemoptysis) ou de la sphere ORL (saigne¬ 
ment provenantdu nez (epistaxis) ou de I’oro- 
pharynx ensuite degiuti). L'anamnese et un 
examen cl Ini que attentif permettent d’d carter 
ces causes non digestives. II faut garder 3 
I’esprit la possibility d'un syndrome de Mun- 
chhausen « par procuration » devant des alle¬ 
gations de saignements exteriorises souvent 
mal definis avec un bllan etiologique negatif. 

Quelle est la severite 
de Themorragie ? 

Un saignement digestif de faible d£bit 
peut entralner une perte de la masse san¬ 
guine atteignant jusque 13 % sans que n'ap- 
paraisse de modification hemodynamique. 

Les facteurs predictifs de s^verite de 
I'HDH sont Page plus dlevd, le volume de sang 
emisdans tes vomissements, ('existence d'un 
melena assoeie a une hematemese, d'une 
maladie chronique sous-jacente et d r une 
tachycardia a (’admission (15.6]. 

Quelle est la cause 
du saignement ? 

Les causes d’HDH chez I'enfant varient 
seion rage et (’existence d'une pathologic 
sous-jacente. Une prise r£cente de mydica- 
ments gastrotoxiques doit etre recherchee, 
tout comme des antecedents famitiaux de 
gastrite (fig. 15.1) ou duicere a Helicobacter 
Pylori (voir chapitre 6). 

Des antecedents de maladie hepatique 
chronique, de prematurity (antecedent, de 
mise en place d’un catheter veineux ombi- 
Ucal), ('existence d'une splenomegalie et de 
signes biologiques d'hypersptenisme (leu- 
copenie, thrombopynie) orientent vers une 
hypertension portale. 
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Figure 15.2 Presence de trois volumineuses 


Figure 15.T Gastrite en mosa'fque associee a varices cesophagiennes de grade 2 chez un 
de nombreuses ulcerations. enfant cte 9 ans avec une hypertension portale, 


Diagnostic etiologique 

La principals cause d'HDH, quel que soit 
Tage, est ['utilisation d’aispirine ou d’anti- 
inflammatoires non steroid ie ns (AINS). Des 
etudes recentes ont analyse les facteurs de 
risque de survenue d'une HDH en pediatric. 
Dans une etude cas-temoins multicentrique 
frangaise incluant 177 enfants ages de 
2 mois a 16 ans, la survenue d’une HDH etait 
associee 3 la prise d’aspirine ou d'AINS chez 
47 % des enfants [15.7]. Le risque d’HDH 
etait tres associ-e a la prise d’AINS dans leur 
ensemble (OR : 8,2 [1C 95 % ; 2,6-26,0]), plus 
specifiquement a I’ibuprofene (OR : 10,0 [1C 
95 % : 2,0-51,0]) et a 1'aspirine {OR : 7 r 3 [1C 
95 % : 0,9-59,4]). II n'y avail pas dissocia¬ 
tion des AIMS avec la presence de lesions 
cesophagiennes (OR : 1,0 [1C 95 % : 0,2-7,21). 
Une autre etude reaiisee en Turquie chez des 
enfants plus jeunes (1,5-24 mois) confirme 
la place preponderate des AINS dans la 
survenue d'une HDH en p^diairie. Dans ce 
groupe de 34 enfants d'un age median de 
12,3 mois, 56 % avaient regu un traitement 
pa r AINS et 88 % a vaient une pathologie sous- 
jacente [15,83, 

Les saignements digestifs en lien avec 
une rupture de varices cesophagiennes 
secondaire a une hypertension portale 
representent la premiere cause d'HDH chez 
I'enfant ayant une h^patopathie chronique. 
Les varices oesophagiennes (VO) peuvent 
etre classees en 3 stades (fig. 15.2). Le 
stade 1 correspond a des varices < 5 mm, 
disparaissant a I'exsufflation ; le stade 2 a 
des varices > 5 mm, ne disparaissant pas a 
I'exsufflation, occupant moins du tiers de la 


lurmere oesophagienne, non confluentes ; le 
stade 3 a des varices > 5 mm, occupant plus 
du tiers de la lumiire oesophagienne, ne dis¬ 
paraissant pas a I'exsufflation, confluentes 
[15,9], On decrit egalement la presence de 
signes dits * rouges » sur les varices ; mar- 
brures, zebrures ou veslcules. Les varices 
gastriques sont classifies de la fagon sui- 
vante : GOV1 correspond a au moins une 
varice en prolongement d’un cordon de VO le 
longde la petite courburegastrique ; GOV2 a 
au moins une varice en prolongement d'un 
cordon de VC le long de la grande courbure 
gastrique ; IGV1 3 au moins une varice gas- 
trique isoi3e du fundus a distance du cardia ; 
IGV2 a au moins une varice gastrique isolee 
a distance du fundus (antre, pylore) [15.10], 

Une etude frangaise reaiisee chez 
125 enfants ayant une atresie des voles 
biliaires a montrd la prevalence dlevde d’une 
HTP confirmee endoscopiquement chez 70 % 
des patients, et84 %d'entreeuxetaientages 
de moins de 2 ans [15.11]. Vingt pour cent 
des enfants dans eette serie presentaient 
un saignement digestif a un age median 
de 17 mois. Le risque hemorragique etait 
plus dlevd en cas de signes « rouges » et de 
varices gastriques. D’autres causes d'hyper- 
tension portale en lien avec un bloc sus ou 
sous-hepatique (cavernome porte) peuvent 
etre rencontrees chez [’enfant. 

Certaines causes sont moins frdquentes, 
notamment les saignements digestifs li£s 3 
une cesophagite erosive (reflux gastro-ceso- 
phagien ou caustique) [15,2], a une inges¬ 
tion de corps etranger digestif (notamment 
pile-bouton, ou une hemorragie severe peut 
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Tableau 15.1 Causes de saignement digestif haut selon ! r age. 


Nquveau-ne 

Nourrlsson 

Enfant et adolescent 

Sang maternal degluti 

Gastrite lies aux AfNS 

Gastrite lies aux A3 NS 

CEsogast roduode nite 

CFsophagite de reflux 
Gastrite allergique 

Hypertension pa dale (varices 
cesophagiennes ou gastropathie) 
Ulcere gastrique ou duodenal 

Gastrite de stress 

Gastrite ou ulcere de stress 
Hypertension portaie 

Gastrite ou ulcere de stress 
CEsophagite de reflux 
GEsophagite caustique 
Gastrite allerg ique 

Purpura rhumatoide 
Malformations vasculaires 


survenir jusqua 18 jours apres Tingesticn 
115.12]) (vofr chaprtre 5J, ou a une malfor¬ 
mation vasculaire gastrique ou duod^nale 
(tab. 15.1). 

Prise en charge 

La strategie de prise en charge cfun sai- 
gnement digestif bh dpend de I ase/^ri i£su 
spectre 

Mesures symptomatiques 

La premiere etape consiste en la stabili¬ 
sation hemodynamique par la rnise en place 
de voies vernalises de bon calibre, le remplls- 
sage r la transfusion adaptee a 1’hdmatocnte, 
etc. En cas de saignement abondant, la mise 
en place d'une sonde nasogastraque n'est pas 
contre-indfquee meme en cas de suspicion de 
varices cesophagiennes [15.13]. Elle perrnet 
d'effectuer on lavage gastrique et de dimt- 
nuer les efforts de vomissements, protegeant 
ainsi les voies aeriennes superieures. Des 
recommendations sur ia prise en charge des 
hemorragies digestives chez Fadulte et Ten- 
fa nt ont ete publiees en 2012 par la Societe 
de ^animation de langue franpaise (SRLF), 
le Groupe frangais de m^decine d’urgence 
pediatrique (GFMUP), fa Societe frangaise 
de medeclne d'urgence, Itoi ete na i cml e fr 
apai se de gast romteroiog e ( SNFGE) dt la 
See i ete f raimi se d'ettioscopi e dig®t i ve(S 
FE DO [113]. 

Traitement medicamenteux 

Un traitement medicamenteux est sou- 
vent administre des 1'admrssion en urgence, 

II comporte un anti secretaire en cas de sus¬ 
picion de saignementd'origine ulcereuse et/ 


ou un analogue de la somatostatine en cas 
de suspicion de saignement lie A une hyper¬ 
tension portate. Le tableau 15.2 d£crit les 
medicaments utilises en situation d'urgence 
et leur posologie. 

Inhibiteurs de ia pompe a protons 

Les inhibiteursde la pompe & protons (IPP) 
agissent en bloquant la pompe hydrogene/ 
potassium adenosine triphosphatase (H+/ 
K+ ATPase, ou pompe a protons gastrique) 
de la cellule parietale gastrique. La pompe 
a protons represente retape finale dans le 
processus de secretion de Tacidite dans la 
lumiere gastrique par les cellules parietales. 
La posofogie des IPP utilisee dans le traite¬ 
ment des oesophagites ou des ulceres gas- 
triques ou duodenaux est de 1 a 2 mg/kg/j, 

Une etude princeps a demontrd chez 
Tadulte ta superiority de fortes doses d’IPP 
comparee a une administration de doses 
standard dans la prise en charge aigue des 
ulceres hemorragiques [15.14]. Les auteurs 
rapportaient une diminution de la proportion 
de patients ayant un saignement actsf lors de 
Tendoscopie et une ryduction de la nycessite 
dun geste endoscopique therapeutique. Une 
meta-ana lyse comparant ces deux modalites 
de prescription des IPP ne trouve pas de supe¬ 
riority de I 1 administration de fortes doses dIPP 
tant au niveau du risque de nouveau saigne¬ 
ment (OR : 1,30 ; 1C 95 % : 0,88-1,91), de la 
necessity dtane intervention chirurgicale [OR : 
1,30 ; 1C 95 % : 0,88-1,91) ni de la mortality 
(OR ; l r 30 ; 1C 95 % : 0,88-1,91) f 15.15]. Chez 
Tenfant, aucune etude ne perrnet de demon- 
trer la supyriont# de Tadminlstration continue 
de fortes doses d'IPP compatae £ une admi¬ 
nistration de doses standard dans la prise en 
charge des ulceres hemorragiques. 
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Tableau 15.2. Medicaments utilises dans le traitement ou la prevention des hemor- 
ragies digestives. 


Medicament 

Posologie 

Omeprazole 

1 mg/kg/j on une ou deux prises 

Pantoprazde 

1 mg/kg/j en une ou deux prises 

Octreotide 

Dose de charge : 1 pg/kg IV en bolus [maximum : 50 pg) r puis : 

Dose entretien : 1 pg/kg/h pouvant etre augments toutes les 8 h jusqu'a un 
maximum de 4 pg/kg/h (maximum : 250 pg par 8 h) 

Guand le saignement est controls, dgcroissance progressive de 50 % toutes 
les 12 heures 

Arret lorsqu’on attaint 25 % de la dose initiale 

Somatostatine 

250 pg IV en bolus suivi de 250 pg/h en continu 

Dose maintenue de 2 a 5 [ours 

Glypressine (terlipressine) 

2 mg IV toutes les 4 heures jusqu'au controls du saignement, puis maintisn 
pendant 24-48 heures 

Vasopressins 

0,002 a 0,005 uniWkg/min x 12 heures, puis decroissance sur 24 a 

48 heures (maximum : 0,2 unite/m in) 

Ranitidine* 

3-5 mg/kg/j en continu ou repartie en 3 prises 

Propanolol' 

1 mg/kg/j en 2 a 4 prises 

Posologie pouvant aller jusqu’a 8 mg/kg/j 

Objectif thbrapeutique: FC de base diminuee de 25 % 


' Utilise en prevention d'heniorragie digestive ; IV : intraveineux ; FC ; frequence cardieque 


Medicaments agisscmt sur le debit 
sanguin splancfinique 

Plusieurs molecules permettent d'abais- 
ser le niveau de la pression portale en agis¬ 
sant sur le debit sangutn mesenterique et 
splanchnique. La somatostatine est un pep¬ 
tide de 14 acides amines d'origine naturelle 
et roctrdotide un analogue de la somatosta¬ 
tine. L’octreotide et la somatostatine ont les 
mernes effets pharmacologiques, L’octreo- 
tide est le plus souvent utilise en pratique 
clinique en raison de sa plus longue demi-vie 
et de son cout plus faible. D’autres molecules 
telles la vasopressine ou la terlipressine sont 
plus rarement prescrites (tab. 15.2). 

Une meta-analyse r^cente incluant 
30 etudes randomisees chez 3 111 adultes 
a conclu que I'utilisation d'agents vasoactifs 
etait assoc iee a un risque significativement 
plus faible de mortalite a 7 jours (risque 
relatif (RR): 0,74; [1C 95%: 0,57-0,95]), 
une amelioration significative de I'hemos- 
tase (RR : 1,21; [1C 95 % : 1,13-1,30]) et des 
besoms transfusionnels inferieurs (difference 
moyenne : -0 r 7 unite de sang transfusee ; 
[1C 95 % : - 1,01 Si - 0,38]) [15.16]. 


Peu deludes controlees ont dtd realises 
chez l r enfant concernant la prise en charge 
medicamenteuse de PHTP. De ce fait, les 
enfants sent traites avec des molecules dont 
Tefficacite a ete demontree uniquement chez 
Padulte, par simple extrapolation des resut- 
tats et en appliquant les merries protocoles 
adaptes en fonction du poids et de Ea tailie 
de I'enfant. 

Antib ioprophylaxie 

^administration pro phyla clique d'antibio- 
tiques (cdphalosporine de 3 e generation) chez 
un patient cirrhotique presentant une HDH 
permet de reduire le risque d’infection du 
liquide d’ascite [15.13]. L'antibioprophylaxie 
en cas de ligature ou de sclerose de VO est 
habitue I lenient r£serv£e aux patients 3 risque 
defection, en particuller immunodeprimes. 

Trcms/usions 

Les transfusions de concentres de glo¬ 
bules rouges en situation d’hemorragie active 
ont pour objectif le maintien du taux d f he- 
moglobine au-dessus de 7 g/dL. II convient 
d'eviter une surcharge liquidienne qui peut 
favoriser la rdcidlve hdmorragique. 
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II n’y a pas dedication de transfusion 
de plasma fra is chez le patient cirrhotique 
ns de plaquettes, sauf en cas de thrombope- 
nie (< 30 000-50 000/mm 3 ) T avant un geste 
endoscopique. N£anmoins f des equipes 
r^servent [’indication d r une transfusion de 
plaquettes avant un geste endoscopique a 
1'existence d'une hemorragie averse, 

Erythromycine 

[/administration d'6rythroimycine £ 6a dose 
de 5 mg/kg avant I'endoscopie pourrait per- 
mettre une meilfeure vacuite gastrique et un 
meilleur contort pendant I’examen [15,13], 

Endoscopie 

Lendoscopie est idealement realise© 
apres stabilisation hemodynamEque (dans 
les 12 £ 24 heures de Tadmission) et fe 
plus precocement possible en cas d’hemor- 
ragie massive ou non controiee [15.13]. Elle 
permet de confirmer le siege du saignement 
et de realiser un geste dhemostase focal : 
ligature ou sclerose de varices, cauterisation 
d r un ulcere actif T exbr£se de corps stranger 
digestif, etc. [voir cbapitre 25). 

La ligature des varices est la technique de 
predilection de la prise en charge des HDH 
actives en lien avec une rupture de varices 
oesophagi ernes [15.17], Chez le jeune enfant 
dim poids inferieur a 3-10 kg, les difficulty 
techniques liees am materiel utilise pour les 
ligatures de varices, fontchoisir la sclerothe- 
rapie qui r dans des mains entrafnees, permet 
de bons r£sultats [15.18]. 

la classification de Forrest utilise© chez 
I'adulte [15.19] permet de categoriser les 
ulc£res hbmorragiques en 6 stades : la f lb, 
I la, lib, lie, 111 (tab. 15.3). 


Le traitement endoscopique est recom- 
mande chez I'adulte pour les stades la, lb 
et lla afin de prevenir la reddive du saigne¬ 
ment. Ce traitement comporte idealement la 
combinaison d'au morns deux des modalites 
suivantes : injection d’Gpinephrine, clips, 
thermocoagulation [15.20]. 

Prevention 

Prevention de saignement en 
population generate chez l’enfant 

La prescription prudente des AIMS chez 
(’enfant est un element determinant de fa 
prevention d'une HDH. En cas de necessity 
d’utilisation des AIMS chez les sujets a risque 
eleve de saignement, une coprescription d’an- 
tisecretoire doit etre systematique. 

Prevention chez Tenfant ayant 
un risque cThypertension portale 

Chez Lenfant suivi pour hepatopathie 
chronique, des controverses existent quant 
au depistage des varices oesophagiennes, 
au traitement medicamenteux ou endosco¬ 
pique des varices chez i'enfant n ayant jamais 
saigne et a la prevention des recidives de 
saignement, Une etude canadienne devalua¬ 
tion des pratiques professionnelles a inclus 
72 pediatres gastroenterologues qui ont ete 
interroges sur leur pratique de depistage et 
de prevention d’HDH en cas d'hepatopathie 
chronique. Une forte disparity des reponses 
a etd notbe : 77 % des medecins realiseient 
un depistage de varices chez l enfant n r ayant 
jamais saigne, et 58 % proposaient, en cas de 
varices, un traitement prophylactique (beta- 
bloquant ou ligature) [15.21]* 


Tableau 15.3. Classification de Forrest (d’apres [15.19]). 


Stades 

Aspect endoscopique 

Risque de 

nouveau 

saignement 

Traitement 

endoscopique 

1 Hemorragie active 

la 

Saignement act if en jet 

Eleve 

Our 

ib 

Saignement actif en nappe 

Eleve 

Oui 

II Absence d 1 hemorragie active 
Stigmates 6 'hemorragie raceme 

lla 

Vaisseau visible 

Eleve 

Out 

lib 

Cailfot adherent 

Eleve 

(?) 

lie 

Depots no ir at res 

Faible 

Non 

111 Absence oe stig mates 
d 1 hemorragie recent© 

III 

_ 

Fonds fibrineux clair 

Faible 

Non 
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Tableau 15.4. Pnneipales recornmandations pour la prisoen charge de I'hypertension 
portals de 1'enfant (d'apres [15,22]). 


Situation 

Recornmandations 

Prophylaxis primaire 

Peu de donnees 

B^tabioquants ou ligature prophyiactique des 
varices oesophagi ennes non recommandes* 

Prise en charge de THDH en situation aigue 

* Gbjectif transfusionnel 

Hemoglobins cible entre 7 et 8 g/dL 

* Transfusion de plaquettes 

S: thrombopbnie < 30 DQO/mm 3 

* Medicaments vaso-actifs** 

Aussitot que possible (avant endoscopic) 

Sevrage sur 5 jours 

* Endoscopie 

Chez tous les patients des stabilisation 
hemodyn antique 

* Moment do Tondoscopic 

Dans les 24 houros dc I 1 admission des stabilisation 
hemodyn antique 

* Trajtoment des varices oesopbagiennes 
■ Sonde de tarn ponnad e 

En cas d'hemorragie massive ;ncontr6lee 

Prophylaxie sec on da ire 

* Patients avec cirrhose 

Ligature des varices toutes les 2 a 4 semaines 
jusqu'a eradication 

S3 ligature impossible : sclerotherapie 

* Patients avec obstruction portale 

Ligature de varices 

Shunt mesenterico-Rex 


1 Cette prophylaxie pent etre administree en cas de risque eleve de mortalite tors du premier saignement {a determiner an 
cas par cas). 

Octreotide, somatostatine, teriipressme, 


Un consensus d experts sur la prise en 
charge cf'hypertension portale de lenfant a 
ete pubtie en 2012 : j] s'agit du consensus 
Baveno 5 [15,22]. Les principals recommen¬ 
dations sent resumees dans le tableau 15,4. 

Prevention chez Fenfant 
hospitalise en unite de soins 
intensifs 

La prevention des HDH chez les patients 
hospitalises en soins intensifs repose sur 
I 'utilisation des anti-H2 ou des Enhibiteurs 
de la pompe a protons. 

Une revue systematique publi£e en 2010 
a conclu que I'usage des antis£cf£toiresgas- 
triques perinettait de prevenir les saigne- 
ments digestifs [deux etudes, 300 sujets, 
RR : 0 t 41 [1C 95 % ; 0,19-0,91]) mats ne 
modifiait pas (a mortality (deux etudes, 
132 sujets, RR : 1,39 [1C 95 % : 0,70-2,79]) 
[15.23]. II n’y avait pas de difference dans 
cette meta-analyse entre les IPP et les anti’ 
H2 mats !e niveau de preuve, en raison de la 
qualite des etudes incluses, reste faible, De 
nombreuses donnees sont en faveur du role 
b£n£fique de la nutrition enterale (NE) sur la 


dur£e du sdjour chez les patients en soins 
intensifs. Cette NE auraitegaiement un b£n£- 
fice additionnel en permettant de diminuer le 
risque de saignement digestif [15.24]. 

Les recornmandations les plus recentes 
sont en faveur de Tadministration d’une NE 
chez les patients ad mis en soins intensifs. 
Chez les patients n^cessitant une ventilation 
mecanique de plus de 48 heures, une prophy- 
laxie parantiseqretoires est justifiee [15.13]. 

Hemorragies digestives 
basses 

Introduction 

line hemorragie digestive basse (HDB) 
est d^finie comme une hemorragie ayant 
son origine au-dela de Tangle de Treitz. Chez 
1'enfant, son intensity est le plus souvent 
faible ou moderee, 

line HDB peut se reveler schematique- 
ment de quatre fagons ; 

* rectorragies, indiquant une origine basse 
dans le tractus digestif, le plus souvent le 
colon ; 
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* metena, indiquant une origine dy saigne¬ 
ment au-dessus de la valvule iteocaecale. 
En cas de constipation, le melena pent etre 
du 3 un saignement provenant du caecum 
ou du cblon droit; 

* saignement occulte du tractus digestif, avec 
paleur et fatigue, mis en evidence par la 
decouverte d'une anemie ferriprive ou d’un 
deficit en fer, ou la presence de sang dans 
les selles ; 

* des symptomes d’h£morragie sdvdre avec 
malaise, tachycardie, oy choc pouvant sur- 
venir avant remission de sang. 

Les causes d’HDB chez J"enfant sont tres 
differentes de celles de I'adulte. Les princi- 
paux parametres 3 prendre en compte pour 
le diagnostic dtiologique sont : 

* l age ; 

* les caracteristiques des selles, qui variant 
en fomction de Torigine de I’HDB ; 

* rabondance de 1'HDB ; 

* la presence ou ("absence de symptomes et 
de signes cliniques associds. 


Caracteristiques du saignement 

S*agit-il de sang ? 

Les recto rragies peuvent etre con fon¬ 
dues avec des selles teintdes de rouge en 
raison de la consommation de certains colo¬ 
rants allmentaires ou d'aliments comme 
les to mates, les peches et les betteraves 
[15,25], Un melena peut etre confondu avec 
des selles foncees ou noiratres liees a la 
prise de medicaments contenant du fer ou du 
sous-saiicylate de bismuth ou 3 la consom¬ 
mation depinards, de chocoiat noir, de raisin 
pourpre ou dejus de raisin, de myrtillesou de 
canneberges [15,26], La presence de sang 
dans les selles est confirmee par la realisa¬ 
tion d'un Hemoccult®. 

Le sang provient-il de l’enfant ? 

L'ingestion de sang maternel lors de I’ac¬ 
couchement ou de la t£t£e d’un sein presen¬ 
ts nt des crevasses peut provoquer un melena 
chez un nouveau-ne apparemment en bonne 
sante. La provenance du sang, de la mere 
ou du nouveau-ne, peut etre determines par 
la realisation du test d r Apt-Downey sur un 
echantillon de selles (15.26], Tout comme 
pour urre HDH (voir supra), le syndrome de 
Munchhausen par procuration doit etre garde 
a ("esprit. 
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Le sang provient-il 
du tractus digestif ? 

Un saignement exteriorisd parl’anus peut 
provenir de I'appareil respiratoire (hPmopty- 
sie) ou de la sphere ORL (saignement degluti 
provenant du nez (epistaxis) ou de Loropha- 
rynx). Une hematurie et une hemorragie 
menstruelle sont faciiement eliminees. 

Le sang provient-il 
du tractus digestif inferieur ? 

Une HDH massive peut aussi se mani- 
fester par des rectorragies abondantes. La 
mise en place d'une sonde gastrique permet 
le plus souventde reconnaitre I'origine haute 
du saignement, avec si necessaire la realisa¬ 
tion d'un G astro ecu IF sur le liquids gastrique. 
En cas de doute, une fibroscopie haute est 
real! see. 

Evaluation initiale 

La premiere etape consist© a evaluer 
letat hemodynamique (pouls, temps de 
recoloration capillaire, tension arierielle) et 
la ndcessitb d'un remplissage vascutaire. 
Lorsque I’etat clinique de I’enfant est satis- 
faisant et qull a presente une HDB de faible 
abondance, qull n’a auctm antecedent de 
pathologie a risque hemorragique ni troubles 
hemodynamiques, il n'est pas necessaire de 
I’hospitaliser et le bilan diagnostique peut 
etre realise en ambulatoire. Si necessaire, 
deux voles d'abord veineux de bon calibre 
sont mises en piece et I 1 enfant transfere en 
unite de soins intensifs. Le bilan sanguin 
comprend une numeration formula sanguine 
et un dosage des plaquettes, un biian de coa¬ 
gulation, le bilan biochimique de routine et 
la determination du groupe sanguin-rhesus, 

Antecedents 
Antecedents /amfliaux 

Des antecedents d’allergie, de maladie 
inflammatoire chronique de Lintestin (MICI) t 
de potypose familial©, de telangiectasies 
hemorragiques hereditaires [maladie de 
Rendu-Qsier-Weber), de maladies du tissu 
conjonctif ou de Ea coagulation suggerent une 
pathologie identique chez I 1 enfant [15.26]. 

Antecedents personnels 

Une infection ombilicale, un sepsis, une 
deshydratation severe ou un catheterisme 
ombilical en periode rveonatale evoquent un 
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cavernome porte at une hypertension portale 
secondaire. iifaut aussi rechercherdes ante¬ 
cedents de chtrurgie abdominale, en particu- 
lierde resection du grele on du colon droit en 
periode n-eonatale, des episodes anterieurs 
d'hemorragie digestive, des troubles de la 
coagulation et une pathologie hepattque. La 
frequentation d’une creche est sssociee a 
une augmentation du risque d 1 infection bac 
tdrienne ou virale argue alors qu'un voyage 
en pays d'end^mie est evocateur d'amibiase. 
L’utitisation recente d'antibiotiques est un 
facteur de risque de diarrhee associee aux 
antlbiotiques et de cotite pseudomembra- 
neuse a Clostridium difficile. Lex posit ion a 
des aliments contaminds (poulet, oeufs, last 
non pasteurise) suggereune toxi-infection ali- 
mentaire. L'apparition d'une HDB peu apres 
le sevrage et [Introduction d'une preparation 
pour nourrissons contenant des proteines de 
lait de vache ou de chfevre ou des protdines 
de soja suggere une allergie & Tune de ces 
proteines [15.25 t 15.26]. 

Age au debut de Themorragie 
digestive basse 

Les principales causes d’HDB en fonction 
de rage de i'enfant sent indiquees dans le 
tableau 15.5. Certa ines d 'entre el les co ncement 
plusieurs tranches d’age, telles le volvulus sur 


ma I rotation, la rectocoliteallergique, r invagina¬ 
tion intestinale aigue r le diverticule de Meckel, 
fhyperplasie nodulaire lymphoide du colon ou 
le purpura rhumatoide. La fissure ana le et la 
colite infectueuse peuvent etre observees de 
la naissarce a I’adolescence. 

Caracteristi.qu.es de l’HDB 

Laquantitedesangemise (filets, gouttes, 
cuiller a cafe ou a soupe,.,) est difficile a 
e valuer et souvent surestimee par les parents 
en raison de leur inquietude. Les rectorra- 
gies isolees ou les taches de sang rouge 
enrobant les selles ou retrouvees dans la 
couche, sur le papier ou dans la cuvette des 
toilettes sent le signe d'une origine anale ou 
recta le du saignement [15.25], Les rectorra- 
gies melees aux selles dvoquent une origine 
colique (au-dessus du rectum) alors que les 
rectorragies melees a des selles liquides et 
glaireuses evoquent une colite. Des selles 
de couleur bordeaux sont tres evocatrices 
d r un saignement important provenant de 
llldon terminal. Les selles ayant un aspect 
i gelee de groseille * evoquent fa presence de 
lesions ischemiques du grele, comme en cas 
d'invagination intestinale atgueou de volvulus 
du grele sur malrotation. En cas de melena, 
d'une fapon generate, plus les selles sont fan¬ 
cies, plus Tortgine du saignement est haute 
dans le tractus digestif [15.26]. 


Tableau 15.5 Principles causes d'hemorragies digestives basses selon l J age. 


Nouveau-ne 

Nourrisson 

Jeune enfant 

Enfant <> 5 ans) 

{naissante-1 mo is) 

(1 mois-2 ans) 

{2-5 ans) 

Enterocolite 

Fissure anale 

Fissure anale 

Fissure anale 

ulceronecrosante 

Colite infectieuse 

Colite infectieuse 

Colite infectieuse 

Volvulus sur malrotation 

Rectocolite allerg ique 

Polype 

Polype 

Rectocolite alfergique 

Invagination intestinale 

Diverticula de Meckel 

Purpura rhumatoide 

Enterocolite sur maladie 
de Hirschsprung 

Maladie h^morragique 
du nouveau-na 

aigue 

Divcrtlculo dc Mcckcl 

Hyperplasia nodulaire 
lymphoide 

Purpura rhumatoide 

Syndrome hemolytique 
et uremique 

Hyperplasie nodulaire 

Maladie inflarnmatoire 
chronique do I'intestin 

Hyperplasie nodulaire 
lymphoide 


Volvuius 
sur malrotation 

Enterocolite 
sur maladie de 
Hirschsprung 

lymphoide 



Duplication intestinale 
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Symptomes associes a I'HDB 

Les principaux symptomes digestifs asso- 
ci£s aux causes ti'HDB sont Irdiquds dans 

le tableau 15.G. 

Examen clinique 

II doit etre complet, sans oublier I'exa- 
men de I’anus el du peri nee, de la peau et 
des muqueuses, ay risque de meconnaTtre 
des causes bvidentes d'HDB, et de realiser 
des examens compldmentaires inutiles. Les 
signes diniques associes aux principales 
causes d'hemorragies digestives basses chez 
I'enfant sont indiques dans le tableau 15.7, 
La fievre evoque une pathologie infec- 
tieuse ou inflam matoi re. devaluation de la 
croissance staturoponddrale et du ddvelop- 
pement pubertaire est indispensable : une 
hypotrophie pondera le, une petite taifle ou un 
retard pubertaire peuvent reveler une pafho- 
logie chronique sous-jacente a I'origine d H une 
HDB, comme une MICE 

Examens complementaires 
a visee diagnostique 

(voir chapitre 25) 

Les examens (incluant I’examen clinique) 
permettant de poser le diagnostic des 


principales causes d’HDB sent indiques dans 
le tableau 15.8 [15.26]* 


Causes specifiques d’HDB 

L'age au debut de I'hdmorragie digestive 
est un parametre essentiel pour ccnduire 
lenquete etiologique, Certaines causes 
d'HDB sont observees dans au meins deux 
tranches dage. Un algorithm© pour la prise 
en charge des HDB chez i'enfant est indiqud 
en figure 15.3. 

Nouveau-ne 

(de la naissance a 1 mois) 

Enterocolite ulceronecroscmte 
(uoir chapitre 23 ) 

C'est le premier diagnostic a eliminer chez 
un nouveau-ne qui presente une HDB. Les 
enfants atteints d'ECUN ont en moyenne un 
poids de naissance de 1 500 g et un age 
gestationnel de30a 32 semaines, mais 10 % 
des cas d'ECUINf s r observent chez des nou¬ 
vea u-nes a term e (15.27], La rectosigmoid os- 
copie est formellement contre-indiquee 
dans la era into d’une perforation intestinale 
iatrogSne. 


Tableau 15.6. Principaux symptomes digestifs observes selon les causes d’hemor- 
ragies digestives basses chez I'enfant, 


Quant ite 
de sang 

Aspect du 
saignement 

Caracteristiques 
des selles 

Douleurs 

Cause(s) de Phemorragle 
digestive 

Faible 

Rouge 

Du res 

Oui (anorectales) 

Fissure anale 

Faible a 
moderee 

Rouge 

Liquides 

Variables 

(abdominales) 

Reotocoiite allergique f 
oolite infectieuse, syndrome 
h&molytique et unSmique, 
maladie inflammatoine 
chronique de r intest in 

Faible ci 
moderee 

Rouge 

Normales, enrob4es 
de sang 

Non 

Polype 

Moderee 

Rouge a 
goudronneux 

Normales 

Oui 

(abdominales) 

Purpura rhumatoide 

Moderee 

Rouge a 
goudronneux, 
gelee de groseille 

Normal cs 

Oui 

(abdominales) 

Invagination intcstinalo aigue, 
volvulus sur malrotation 

Moderee 

Rouge a 
goudronneux 

Liquides 

Oui 

(abdominales) 

Enterocolite sur maladie 
de Hirschsprung 

Abondante 

Rouge a 
goudronneux 

Normales 

Non 

Diverticule de Meckel, 
angiodysplasie 
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Tableau 15.7. Principals signes cliniques associes aux causes d’h^morragles diges¬ 
tives basses ehez I'enfant, 


Localisation 

Anomalte Clinique 

Cause(s) de Themorragie 
digestive basse 

Abdomen 

Hqpa.tospl£nom£galie s ascite, circulation 
col lateral e abdominal e, tete de meduse 

Hypertension portal© 


Masse abdominals 

Invagination intestinal© aigue, Ml Cl, 
duplication intestinal© 

Region 

Fissure anaie 

Constipation, maladie de Crohn 

peri-anale 

Ulcerations, fistule, abcds 

Maladie de Crohn, granulomatose septique, 
deficit immunitaire 


Hemorroides, varices rec tales 

Hypertension portale, constipation 
(adolescent) 


Masse rectal e au toucher rectal 

Polype 

Peau et 

Eczbma 

Allergic aiimentaire 

muqueuses 

Purpura 

Purpura rhumatoide, maladie hemonragique 
du nouveau-ne, syndrome hemolytique et 
uremique 


Ictere, erythrosc palnriaire, 
angioma stellaire 

Cirrhose du foie 


Hippocratisme digital 

Cirrhose du foie, MICf 


Pyoderma gangrenosum 

Recfocolite hemorragique 


Erytheme noueux 

Maladie de Crohn 


Tdlangiectasies 

Tqiangiectasies hemorragiques h^reditaires 


Tumeur des tissus mous (crane, 
machoire) 

Syndrome de Gardner 


Taches cafe au lait 

Syndrome de Turcot 


Lentiglnes des levres., de la cavite 
buccale, du visage 

Syndrome de Peutz-Jeghers 


Alopecie, onychodystrophie, 
hyperpig mental ion 

Syndrome de Cronkhite-Canada 


Hypertrophie mammal re 

Maladie de Gowden 


Modules mous bleutes 

Blue rubber bleb nevus syndrome 


Hypertrophie des tissus mous 

Syndrome de Khppel-Tsrenaunay 

GBI 

Uveite anterieure 

MICI 

Articulations 

Arthrite{s) 

Purpura rhumatoide, MICf 

Croissance 

Retard de croissance 

MICI, maladie de Hirschsprung 


Tres petsle taille, cou palme, 
hypertelorism© mammal re 

Syndrome de Turner 


MlQl: maladie irtflammatoire dhronique de rir>testim, 


198 


Gastroenterol ogie pediatrique 
































Tableau 15*8 bxamens utiles au diagnostic des principales causes d'hemorragies 
digestives basses chez I'enfant, 


Examen 


Matadie 


Nouveau-n6 t nai&sance & 1 mois 


Enterocolite ulceron£crosante 

Examen Clinique, radiographies d'abdomen sans preparation, 
echographie abdominale 

Volvulus sur malratation 

Rad iograp hies d’abdomen sans preparations, echographie 
abdominale, transit baryte, lavement baryte 

Rectocolite allergique 

Enquete alimentaine, exclusion des aliergenes de talimentation,, 
tests octanes, IgE totales et RAST, rectosigmoTdoscopie 
{+ biopsies) 

Enterocolite su r malcidie de Hirschsprung 

Lavement baryte, rnariombtrie anorectale, biopsies rectales 

Maladio hemorragique du nouveau mb 

Bilan do coagulation 

Nourrisson : 1 mois-2 ans 


Fissure anaie 

Examen Clinique, anuscopie 

Oolite infect ieuse 

Coproculture, recherche de virus et de parasites dans les series 

Invagination intestinale aigue 

Echographie abdominale 

Divert!cule de Meckel 

Scintigraphie au technetium, Japarcscopie ou laparotomie 
exploratrice 

Hyperplasie riodulaire lymphoHde 

Reotosigrnoidoscopie (+ biopsies) 

Duplication intestinate 

Echographie abdominale. transit baryte, lavement baiytb, 
tomodensitonfietrie 

Jeune enfant (2-5 ans) 


Polype(s) 

RectosigmoidoscoDie, coloscc pie 

Purpura rhumatc'i'de 

Examen Clinique 

Syndrome hSmolytique et urbrnique 

NFS [anomie, thrombopbnie, schizocytes}, recherche 
d'insuffisance renale (uree, creatinine) 

Enfant (> 5 ans) 


MECI 

NFS (anemie, hyperfeucocytose, thrombopenie), marqueurs 
de rinflammation [VS, CRP), marqueurs serologiques [ASCA, 
p-ANCA), calprotectine fecale, echographie abdominale, entero- 
IRM, fibroscopie haute et coloscopie [+ biopsies) 

Causes vasculaires ; 


* hemorroides 

Examen clinique, anuscopie 

* angiodysplasie 

* lesion de Dieulafoy 

* tGtengiectastes 

Coloscopie. angiographie, videocapsule 

Coloscopie, angiographie 

Coioscopie 

Divers: 


* colite d‘exclusion 

Rectosigmoidoscopie {+ biopsies.) 

* ulceration peri-anastomctique 
jejunocoEique ou ileocolique 

Lavement baryte, coloscopie [+ biopsies) 

* cancer 

Coloscopie (+ biopsies) 

• ulcere solitaire du rectum 

Rectosigmoidosoopie [+ biopsies) 


NFS : numerat ion- formute sanguine; VS : vitesse de sedimentation ; CRP : C-ieactive proteins ; ASCA : anticorps anti- 
Saccfraromyces ceravisiae fevocateurs de matadie de Crohn]; p-ANCA : anticorps anticytoplasme pennudeaire des poty- 
nudeair&s neutraphiles {evocateurs de rectocolite hemorragique). 
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*MICI : nnaladie inflammatoire chronique de f’intestin. 

Figure 15.3. Algoritbme de prise en charge cfune hemorragie digestive basse chez I'enfant. 
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Volvulus sur malrotation 
(voir chapitre 16) 

II s'agit d r une urgence chirurgicale avec 
un tableau clinique domine par les vomisse- 
merits bilieux et une occlusion a ventre plat, 
Le diagnostic est confirm© par I’echographie 
Doppler abdominale [15.28]. 

Rectocolfte allergique (voir chapitre 3) 

La rectocolite allergique est le plus sou- 
vent due 3 une hypersensibilitd aux protdines 
du lait devache, soitdirectement par une pre¬ 
paration pour nourrissons, soit indirectement 
par rintermediaire du lait maternel [15.29]. 
Elle se manifest© par des rector rag ies sou- 
vent Isoldes, sans diarrfiee ni glaires, sans 
alteration de rdtatgdndral ni de la croissance. 

Enterocolite de la maladie de 
Hirschsprung (voir chapitre 23) 

Une enterocolite rdvble la maladie de 
Hisrchsprung dans 10 & 30 % des cas. Les 
facteurs de risque de survenue d’une entero- 
colite sont une histoire familial© de maladie 
de Hirschsprung, la trisomie 21 et une mala¬ 
die de Hisrchsprung colique totale. 

Maladie hemorragique du nouueau-rce 

Les rectorragies peuvent reveler une 
maladie hbmorragique du nouveau-nd, qui 
debate habituellement entre 2 et 5jours 
de vie [15.30]. La diminution du taux de 
prothrombine est lie© a I absence de prise 
de vitamin© K a la naissance, un traitement 
maternel par le phenobarbetal ou la pheny- 
to'me, ou une malabsorption desgraisses non 
traitde (mucoviscidose). 

Parmi les autres causes d’HDB chez 
le nouveau-ne, une infection bacterienne 
severe peut conduire a une coagulation 
intravasculaire disseminee et provoquer une 
HDB. Les patients avec un trouble spdci- 
fique de la coagulation (hemophilie A et B, 
maladie de Willebrand, purpura thrombope- 
nique idiopathique) sont a risque d'hemor- 
ragie digestive. Le plus souvent, il ne s'agit 
pas d f un saignement spontand du tractus 
digestif mais d'une pathologic digestive 
hemorragique sous-jacente. Une cesogas- 
tro-gastroduodenite severe ou un ulcere 
gastroduodenal peut survenir chez des 
nouveau-nes dans un contexte de stress 
maternel et/ou neonatal. 
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Nourrisson (1 mois a 2 ans) 

Fissure anale (voir chapitres 22 et 24) 

II s’agit de la cause la plus frequent© 
d'HDB cbez I'enfant, quel que soil I'age, 
Elle est le plus souvent secondaire a ur>e 
constipation. Une fissure anale indolore est 
dvocatrice de maladie de Crohn. Quel que 
soit rage de I'enfant, il taut garder & I’esprit 
qu’une fissure anale peut etre due a une mal- 
traitance sexuelle, 

Co life infect lease (uoir chapitre 9) 

Toute infection entdro-invasive peut 
compromettre 1 integrity de la muqueuse et 
provoquer une HDB, De nombreuses bacte- 
ries peuvent induire une colite infectieuse : 
Salmonella sp, Stage J/a sp, Campylobacter 
jejuni sp T Yersinia enterocolitica, et Escheri¬ 
chia coli. Entamoeba histolytica est le parasite 
le plus frequemment a ('origin© d'une colite 
infectieuse. Si I'examen parasitotogique des 
seiles est negatif la recherche du parasite sur 
des biopsies recto si gmoldiennes perendos- 
copiques est justifide, L’infection a Yersinia 
enterocolitica peut mimer une MIC3. La colite 
pseudomembraneuse due a une infection a 
Clostridium difficile est surtout observe© en 
cours de traitement antibiotlque ou dans un 
delai d'un mois apres son arret, Elle sub¬ 
serve surtout au cours des hdmopathies, de 
la mucoviscidose et des poussdes de maladie 
de Crohn. La colite hemorragique a Klebsiella 
oxytoca a ete decrite apres la prise d’ampi- 
cilline, amoKicilline ou de cephalosporines, 
par vote orale ou parenteral©, Aeromonas 
hydrophilia a dgalement dtd impliquee dans 
des cas d’HDB. Le Rotavirus et le virus de 
Norwalk peuvent provoquer une diarrhee san- 
glante d’intensite faibl© a moderee. L’infec- 
tion a Cyfomegaiovirus est une cause possible 
d’HDB, surtout chez I’enfant immunodeprime 
(infection par le VIH). 

Invagination intestinale aigue 
(uoir chapitres 10, 12, 16, IS et 21) 

La triad© vomissements - douleurs abdo- 
minales - seiles sanglantes n’est pas tou- 
jours presente, surtout avantTage de 4 mois 
[15.31]. En dehors de sa forme idiopathique, 
la plus frequente, Hnvagination intestinale 
aigue (IIA) a de nombreuses causes, loca- 
lisees dans 80 a 90 % des cas dans la 
region ileocascale : polype, divertlcule de 
Meckel, duplication intestinale, tumeur, en 
particulier lymphome. L’llA peut egalement 
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compliquer le purpura rhumatoTde, la muco- 
viscidose, la maladie cceliaque et le syn¬ 
drome de Peutz-Jeghers. 

Divertkule de Meckel (uoir cfrapitre 16) 

Environ 50 % des diverticuiescontiennent 
du tissu h-eteroto pique, le plus souvent de \a 
muquese gastrique, La plupart des diverti- 
cules de Meckel son! asymptomatiques. La 
videocapsule endoscopique peut aider & ia 
mise en evidence du diverticule lorsque le 
bilan scintigraphique est negatif. II est pos¬ 
sible de trouver des zones d r heterotop ie gas- 
trique en dehors d’un diverticule de Meckel 
sur I’ensemble du tube digestif, de la langue 
au rectum [15.31]. 

Hyperplasie nodulcrire lymphoVde 
(uoir chapitres 3 et 11) 

L’hyperplasie nodulaire lymphoVde du 
colon ou de Tileon terminal est caractdri- 
sde par la presence de nombreux nodules 
jaunatres qur correspondent a des follicules 
lymphoides augmentes de volume. C'est une 
decouverte frequent©, observe© chez 15 a 
30 % des enfants de meins de 15 ans a 
(‘occasion d'une coloscopie. 

La presence d’une HNL est souvent 
consider#© com,me normale cbez I'enfant. 
Elle est aussi observee comme une reponse 
de nature allergique a des parasites, des 
champignons et surtout des aliergenes al<- 
mentaires 115.32]. Une aliergie alimentaire 
doit etre evoqu#e surtout en cas d ’ulcdrations 
des follicules qui peuvent provoquer une HDB 
(fig. 15. . L’HNL peut etreassociee a ur defi¬ 

cit en IgAavecgiardiaseetdiarrhee chronlque 
et infection parG/arcfta lamblia. Chez Eadulte, 
I'HNL a ete observee au cours de deficit 
immunitaire ou de lymphome. Chez I'enfant, 
I'HNL nest pas associee a des pathologies 
tumorales. L'HNL disparaTt en regie au cours 
de ['adolescence. 

Duplication intestinal^ 

(uoir chapitre 17) 

Les duplications intestinales si#gent 3e 
plus souvent au niveau du grele. L’HDB peut 
etre due a la presence de muqueuse gas- 
trique ectopique ou a un syndrome de pullu- 
lation microbienne a I'origine d’ulcerationset 
de necrose intestinaies. Le diagnostic est de 
plus en plusfr#quemmenl realise pendant la 
grossesse a (occasion d'une echographie. 

Les autres causes d'HDB chez les enfants 
ages de 1 mois a 2 ans sent la rectocolste 



Figure 15.4. Hyperplasie nodulaire lymphoVde 
du colon ulcere (rechercher une aliergie 
alimentaire). 


allergique, le volvulus sur malrotation et 
I'entdrocolite de la maladie de Hirschsprung 
(tab. 15.5). 

Enfant de 2 a 5 ans 

Polype (uoir chapitre 21) 

Les polypes juveniles, hamartomateux, 
represented plus de 95 % des polypes 
digestifs chez I’enfant. La plupart des polypes 
juveniles sont solitaires et localises dans le 
colon gauche, et done accessib'les a la rec¬ 
to sigmol'doscopie [15.33]. 

Purpura rhumatoide fuoir chapitre 12) 

II s’agit de la vascularite systemique la 
plus frequents chez I’enfant. D’autres vascu- 
lariies peuvent provoquer une HDB mais sont 
rarement observ#es chez I’enfant : periart#’ 
rite noueuse, syndrome de Churg-Strauss et 
lupus erythemateuxaigudissemine. Uinflam- 
mation des vaisseaux provoque ischemie et 
ulcerations de la muqueuse intestinale, a 
Lorigine d’HDB. 

Syndrome hemolytique et uremique 

Le syndrome hemolytique et uremique 
(SHU) est caractdris# par une anemie h#mo- 
lytique avec mlcroangiopathie, une throm- 
bopenie et une jnsuffisance r#nale aigue. 
Des signes de colite hemorragique aigue 
associant douleurs abdominales. fievre et 
diarrhee sanglante precedent la maladie 
dans environ 50 % des cas. L'HDB est due 
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a une obstruction des petits vaisseaux et a 
une iscbemie de la muqueuse intestinale, 
Uinfection par Escherichia cofi 0157 : H7 r 
une bacteria productrice de vdrotoxine, est la 
principals cause du SHU, Les complications 
(I I A, necrose colique ou ileale, oolite hemor- 
ragique, perforation colique, peritonite) sont 
n ombre use set graves, mais rares [15.34], La 
microangiopathie peut atteindre le foie (cyto- 
lyse et choiestase) et le pancreas {pancrea- 
tite). Les manifestations digestives du SHU 
guerissent habitue! lement sans sequelles, Le 
pronostic du SHU depend de la severite de 
I'atteinte renale, 

Les autres causes d'HDB chez les enfants 
de 2 a 5 ans sont la fissure anale r la 
COlite infectieuse, le diverticule de Meckel et 
I’hyperplasie nodulaire lymphoide tab. 15.5 k 

Enfant > 5 ans {voir chapitre 13) 

Au cours des MICI, chez I’enfant, les rec¬ 
to rrsgies et/ou les selles sang!antes sont 
pr£sentes au diagnostic chez 90 a 95 % des 
patients atteinfs de rectocolite hemorragique 
et 25 % de ceux atteints de maladie de Crohn. 
Les HDB, dues a une inflammation digestive 
diffuse, sont rarement de grande abondance 
au cours des MICI, a Lexception de formes 
tr£s sdveres de RCH. 

Les autres causes principales d'HDB chez 
les enfants ages de plus de 5 ans sont la fis¬ 
sure anale, la oolite infectieuse, les polypes, 
et le purpura rhumatoi'de (tab. 15,1). 

Causes rares 

De nombreuses causes rares d'HDB ont 
dtd rapportees chez I'enfant. Elies peuvent 
£tredorigine va sou la ire ou diverse (tab. 15. £ . 

Anomalies vasculaires 

Hemor roides et varices coliques 
(voir chapitre 24) 

Les hemorroides n 1 existent pas chez Ten- 
fa nt, sauf en cas d'hypertension portale. Les 
varices coliques sont rares {fig. 15.5). 

Angiodysplasie 

Langiodysplasie colique est rare chez I'en¬ 
fant. Les lesions sont planes ou legerement 
surelevees en endoscopie, de couleur rouge 
et d’un diametre de 2 a 10 mm {fig. 15.6) 
[15,351. La plupart des HOB en lien avec 
une angiodyspiasie cedent spontanement, 
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Tableau 15,9. Causes rares d'hemorra 
gies digestives basses. 

Anomalies vasculaires 

* Hemorroides 

* Varices coliques et rectales 

* Angiodyspiasie 

* Ldsion de Dieuiafoy 

* Telangiectasies 

* Telangiectasies hemor ragiques hereditaires 
(maladie de Rendu Osler-Weber) 

* Angioma 

* Hama dome 

* Hemangiome 

* Hemangio-endoth£liome 

* Blue rubber bleb nevus syndrome 

Divers 

* Oolite de diversion 

* Ulceration peri-anastomotique jejune ou 
ileocolsque 

* Tumeur 

* Maladie greffon centre h6te 

* Ulcere solitaire du rectum 

* Malakoplakie 

* Lesions traumatiques du rectum 



Figure 15,5 Vance colique. 


et le risque de recidives est de i'ordre de 
50 %. Le diagnostic est parfois port# par 
rangioscanner. 

Lesion de Dievla/oy 

La lesion de Dieuiafoy est une malforma¬ 
tion vasculaire qui touche le plus souvent 
I’estornac mais peut atteindre le duodenum, 
I’ileon terminal et le colon. Elle se mani¬ 
festo volontiers par une HDB massive et 
rccidivante,, ct se caracterise sur le plan 
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Figure 15,7. Lesions cutanees du blue rubber 
bfeb nevus syndrome ou syndrome de Bean, 



Figure 15.6. Angiody$pla$ie. 


anatomopatboiogique parune perte de subs¬ 
tance muqueuse erodant une arteriole sous- 
muqueuse de calibre anormalement large. La 
lesion de Dieutafoy est, exceptionnelle chez 
I'enfant. Le diagnostic endoscopique est 
difficile er> dehors d'un saignemervt actif et 
parfois portb uniquement sur une angiogra¬ 
phic |15.36]. 

Telcmgiectasies 

Les HDB sont inhabituelles avant (’appa¬ 
rition des lesions cutanbomuqueuses dans 
les telangiectasies ftemorragiques hbrbdi- 
taires de transmission autosomique do mi 
nante (maiadie de Rendu-Gsler-Weber), Les 
epistaxis sont quasi-constantes alors que 
des HDB sont decrites dans 30 % des cas 
[15.37). Des cas de telangiectasies locaii- 
Sees sur le grele ou le colon ont etd rapportes 
au cours du syndrome de Turner, 

Les maladies du tissu conjonctif, comme 
le syndrome d'Ehlers-Danlos de type IV 
(ecchymotique) et le pseudoxanthome elas- 
tique sont associbs a des HDB libes a une 
fragiiite de I'bpithblium vasculaire. 

Autres lesions uasculcures 

D'autres lesions vasculaires sont pos¬ 
sibles, isolbes ou associbes b des maladies 
systbmiques. El s'agit dangiomes, d'hamar- 
tomes f d’hemangiomes, d'hemangio-endo 
theliomes et du b/ue rubber bieb nevus 
syndrome, 

Le Pfue rubber bieb nevus syndrome 
(BRBNS), ou syndrome de Bean, est carac- 
terise par des malformations veineuses mul- 
tifocales, presentes principaiement sur la 


peau, dans les tlssus mous el le tube diges¬ 
tif Lg. 15.7 [15.38]. Au niveau cutanb, les 
nodules bleutes, mous, ayant la consistance 
du caoutchouc, predominant au niveau des 
paumes des mains et des plantes des pieds r 
sont pathognomoniquesdu BRBNS, It faut evi- 
terles resections chirurgicales. Unegubrison 
a btb rapportee chez un enfant de 8 ans traitd 
par sirolimus, un agent anti-angiogenique. Le 
syndrome de Klippel-Trenaunay est caracte- 
rise par une malformation vasculaire d'un 
membre, le plus souvent arterioveineuse, 
qui provoque une hypertrophie du membre 
atteint et peut s'btendre au petit bassin et 
au colon, et provoquer des HDB, 

Divers 

Colite ffexclusion 

Quelle qu'en soft la cause, l isolement 
chirurgical de la muqueuse colique du flux 
normal des selies, par example apres colos- 
tomie, peut provoquer inflammation et ulce¬ 
rations, a rorigine d'HDB [15,39]. Les causes 
possibles de ces HDB incluent la pullulation 
microbienne intestimale, I'utilisation desanti- 
biotiques, la presence de toxines Intralumi- 
nales et surtout la diminution de la production 
bacterienne d’acides gras a chaine courte, 
qui conduit a des anomalies du mbtabolisme 
des colonocytes. Les symptomes associent 
rectorragies, selies glaireuses, tenesme et 
douleurs abdominales. Les lesions endosco- 
piques et histologiques sont souvent idem 
tiques a cedes observees au cours des MIC!. 
La remise en place du circuit digestif normal 
est suivie de la disparition de la coiFte. 
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LJIcemtion penanastomotique jejuno 
ou iMocolique 

C'est une pathologie specifique merit 
pddiatrique qui peut survenir des anndes 
apres une resection digestive avec anasto¬ 
mose jejuno ou ileocolaque dans la petite 
enfance. La physiopathologie de ['ulceration 
rest pas connue [15.40]. Le traitement 
medical (cholestyramine, anti secretaires, 
anti-acides, sucralfate et antibiotiques) est 
souvent inefficace. La resection chirurgjcale 
du segment digestif ulcere est le plus souvent 
necessaire, 

Tumears (uoir chapitre 29) 

De rares cas de cancer du colon et du 
rectum ont dte ddcrits chez I'enfant, avec un 
pro no Stic plus grave que chez I'adulte, sans 
doute en raison du diagnostic tardif [15.41]. 
La polypose adenomateuse familial©, la 
polypose juvenile et le syndrome de Peutz- 
Jeghers sont des facteurs de risque evidents 
de cancer du colon et du rectum, de merne 
que la rectocolite hemorragique apres 10 ans 
d'evolution. Des cas de diarrhee sanglante 
ont ete decrits chez des patients porte urs 
d'ulcerations coiiques dues a une histiocy- 
tose langhersanienne. 

Mctladie greffon contre hote 

Cette pathologie est responsable d’HDB 
abondantes. Le saignement peut etre exa- 
cerbe par une coagulopathie ou des infec¬ 
tions bacteriennes ou virales associees, Le 
diagnostic repose sur la biopsie recta le ou 
sigmoidienne [15.42]. 

Ulcere solitaire du rectum 

L'ulcere solitaire du rectum (USR) est 
rare chez I'enfant, Les symptomes revela- 
teurs incluent efforts prolonges de poussee, 
tenesme, sensation de defecation incom¬ 
plete, Emission de glaires, douleurs pdri- 
neales, prolapsus rectal et rectorragies, le 
plus souvent moderees [15.43]. L’USRserait 
favorise par des efforts excessifs de pous- 
see au cours desquels I’elevation de la pres- 
ston intra-abdominale pousse la muqueuse 
antdrieure du rectum a travers le muscle 
puborectal. La muqueuse rectale est souvent 
poussee vers le canal anal et ischemiee, avec 
apparition de congestion, cedeme, et ulcera¬ 
tions. La rectoscopie montre habituellement 
un ulcere superficial unique, localise a la par- 
tie antdrolaterale du rectum, d’un diametre de 
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5 mm a 5 cm, Le terme d’USR est 1m prop re 
car la lesion n’est pas toujours ulceree ni 
solitaire, Le diagnostic anatomopathologique 
d’USR repose sur la mtse en Evidence d’une 
muqueuse epaissie et d r une obliteration 
progressive du chorion de la muqueuse par 
une proliferation de fibroblastes et de fibres 
musculaires llsses, 

II n’y a pas de consensus sur le traitement 
de f USR. En cas de constipation voire d’enco- 
prdsie, le traitement com porte des laxatifs en 
association avec des techniques de reedu¬ 
cation du plancher pelvien par bio-feedback, 
Les suppositoires ou les lavements de sul- 
falazine, mesalamlne ou corticoides peuvent 
contribuer a la guerison de I'USR par leur 
action anti-inflammatoire. Des injections de 
toxine botulique dans le sphincter externe de 
I'anus ont ete proposees, 

Malafeoplafeie 

La malakoplakie est une maladiegranulo- 
mateuse grave qui survient surtout dans les 
voies urinaires, Le tractus digestif en consti- 
tue la deuxieme localisation, IIy a tres peu de 
cas rapportes chez I’enfant [15,44]. 

Lesions traumatiques du rectum 
(uoir chapitre 24) 

Le prolapsus rectaL le plus souvent du a 
une constipation, peut provoquer une HDB, La 
presence d'un corps etranger intrarectal est 
exception nolle chez I'enfant et doit evoquer 
une maltraitance sexuelte [15.45]. 
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CHAPITRE16 


Urgences chirurgicales: 
appendicite, invagination, 
diverticule de Meckel, 
mesentere commun 

Arnaud Bonnard 


Points essentiels 


-► La prise en charge des pathologies 
chirurgicales les plus courantes chez 
I'enfant a beneficie des progres a la fois 
de I’imagerie et de la chirurgie, 

-4 Memesi le diagnostic d'appendicite 
aigue est avant tout Clinique et repose 
sur un faisceau d'arguments obtenus a 
I'interrogated re et a Texamen clinique, 
I'Gchographic, et dans de rares cas le 
scanner, sont une aide. Le traitement 
medical des formes compliquees que 
represented I’abces et le plastron 
appendiculaires permet de reduire les 
complications postoperatoires et les 
durees d'hospitalisation. La chirurgie 
mini-invasive est devenue le <c gold 
standards, Enfin, Petude precise de 
I'ecologie bactenenne dans les appen- 
dicites communautaires permet I'utili- 
sation d'une anti biothera pie plus ciblee 
et plus efficace, notamment en cas de 
complications postoperatoires, 

■4 Linvagination intestinale aigue, 
quand el le justifie d J une intervention 
chirurgicale, a el I e aussi beneficie de la 
chirurgie mini-invasive permettant un 
retour rapide a domicile. 

Le diagnostic de volvulus du grele 
repose avant tout sur I'echographie, 
aide, si besoin, par 'I'opacificatio-n du 
cadre duodenal, 

-4 Le diverticule de Meckel se revele 
typiquement sur le mode aigu par des 

rectorragies de sang rouge. Un tableau 

ooo 


occlusif peut cependant dominer le 
tableau par volvulus sur une bride 
omphafomesenterique. 


Appendicite 

Appendicite aigue simple 
Interrogatoire 

La douleur a commence 24-48 heures 
auparavant, volontiers initialement peri-ombi- 
licale, puis se iocalisant secondairement en 
fosse iliaque droite. L'enfant vomit, alimen- 
taire en general, ou presente des nausees, 
Les yeux sont parfois creuses, les traits tires, 
L’enfant n’a pas faim. 

Examen clinique 

La temperature ne ddpasse pas 38 a C. 
plus elevee e’est une appendicite compEL 
quee, ou ce nest pas rappendicite, Chez un 
enfant deshabille, en commengant Fexamen 
par la fosse iliaque gauche (FIG), puis en pal- 
pant petit b petit la fosse iliaque droite (FID) T 
II existe une defense en FID. De me me. if peut 
exister une douleur en FID a la decompression 
de ia FIG, La percussion est souvent dou- 
loureuse traduisant I'imtation peritonea le, 
Ces signes suffisent a poser le diagnostic 
d'appendicite aigue. 

II existe quelques cas particulars selon 
la localisation de Tappendice : 

* pelvienne : la douleur est souvent plus bas 
situee, parfois suspubienne. Surtout, a Fin- 
terrogatoire, il y a des signes fonctionnels 
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urinalres, a type de brGlure mictionnelle et. 
poilakiurie, Dans cette forme, il est souvent 
facile de poser !e diagnostic d‘infection uri- 
naire febrile, d’autant plus que Finflamma- 
tion et Finfection de I'appendice peuvent 
donner une leucotyturie par contiguiite, 
C est la presence d'une defense a l’examen 
clinique et des fosses lombaires libras qui 
redresseront le diagnostic ; 

* sous-hepatique : la douleur et la defense 
se situent au niveau de Fhypocondre droit 
II n'y a pas dlctere, Lechographie redresse 
souvent le diagnostic en montrant une vbsi- 
cule normale, des voies biliaires fines et un 
append ice sous-hepatique ; 

* rbtrocaecale : la douleur est post^rieure, 
allant presque au niveau de la fosse lorn- 
baire droite (mais la bandelette urinaireest 
negative), En mettant I'enfant en decubitus 
lateral gauche, le caecum tombe devant et 
deroule sa face posterieure, ce qui permet 
de reveler une defense ; 

* appendicite aigue a gauche : exception- 
nelle, eile est r§vblatrice d’une anomalie 
de rotation avec une position en mesen- 
tere commun complet (voir infra), Le plus 
souvent, le diagnostic test pas fait, bien 
qull existe une veritable defense en FIG, 
timagerie sera d'une grande aide, 

Lenfant doit alors etre adressee au centre 
hospitaller pediatrique le plus proche. En cas 
d‘appendicite simple, non perforce, I 1 interven¬ 
tion se deroule le plus souvent sous ccelio- 
scopie. I’enfant regoit un flash d'antibiotique 
peroperatoire et peut theoriquement sortir 
des le lendemain de I’intervention* 

Appendicite aigue compliquee 

L’appendicite se complique de perfora¬ 
tion. La perforation peut etre contenue par 
I'epipioon et les tissus environnants, ie grele 
terminal notamment, et former un abces ou 
un plastron appendiculaire (masse inflamma- 
toire non abcedee). Get abces peut secondai- 
rement se rompre en pbritoine libre. Dans 
ce cas, le syndrome occlusif est franc, avec 
vomissements et ballonnement abdominal. 

L'appendice peut dgalement se perforer 
en pdritoine libre d’emblee avec une peri¬ 
tonite, initialement localises a. droite, puis 
pouvant rapidement diffuser aux quatre 
quadrants* 

La prescription d'anti inflammatoires ou 
d'antibiotiques, en cas d’erreur diagnostique, 
favorise I'evolution vers Fa bees ou le plastron 
appendiculaire. 


Dans les deux cas, la douleur evolue 
depuls plus de 4-5 jours, L’alterationde I 'eta t 
general est marquee, la fievre est elevbe, & 
39-40 °C r avec frissons, parfois temoignant 
d’un dtat septique important. L’enfant appa- 
raTt souvent des hydrate, 

Abces et plastron appendiculaire 

L'examen retrouve souvent une masse pal¬ 
pable au niveau de la FID avec une defense. 
II fautadresser I'enfant aux urgences rapide¬ 
ment* Le traitement optera vers une chirurgie 
d’emblee, ou vers un traitement par antibio- 
tique actif sur les germes anaerobies et les 
bacilles gram negatif, avant tout. En cas 
d’inefficacite, I'antibioth^rapie sera etargie 
pour etre active sur le pyocyanique et I'Entero¬ 
coccus feecatis [16,1], Une appendicectomie 
differee sera realisee entre 6 et 8°semaines 
en hospitalisation de jour, apr£s verification 
echographique de la disparition du plastron. 

Peritonite appendiculaire 

L'examen montre une defense generalisee 
aux quatre quadrants, ou « ventre de bois 
Le ventre ne respire pas et est fig£. Parfois 
la respiration est haletante, avec un temps 
inspiratoire court tant la contraction abdomi¬ 
nal© et la douleur sont importantes. 

C’est dans ce cas que Involution vers un 
choc septique est possible, avec un risque 
de deces. 

Appendicite chez i’enfant 
de moins de 5 ans 

L'appendicite aigue a cet age ne se pro- 
sente pas comme un tableau typique en rai¬ 
son d r un retard diagnostique frdquent. De ce 
fait, l'appendicite est souvent diagnostiquee 
au stade de complications, soft sous la forme 
d'une peritonite appendiculaire, soit sous la 
forme d'un abces ou plastron appendiculaire, 
Les raisons du retard diagnostique & cet age 
sont: 

* une fievre elevee, souvent a 39-40 °C, non 
typique d’une appendicite aigue telle qu’on 
la rencontre chez I’enfant plus age : 

* la grande frequence de la dtarrhee asso- 
ciee, qui est, en fait, dans ce tableau, un 
signe d’irritation peritonea 1 e ; 

* les vomissements frequents, rdalisant le 
tableau d'une occlusion febrile. 

Devant (’association vomissements, diar¬ 
rhee et fievre elevee T une gastroenterite est 
souvent le premier diagnostic £voque. 
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Interrogatoire 

L’enfant s'est sou vent plaint de douleurs 
abdomlnales siluees au niveau de lombilic. 
Elies se loeaiisent secondairement au niveau 
de la fosse iliaque droite. II s'y assoeie volon- 
tiers des vomissements, au debut alimen- 
taires, puis s'ils perdu rent avec une intolerance 
alimentaire complete. Us deviennent bifleux. 

Examen clinique 

L'inspection montre sou vent a cet age une 
alteration de I’etat general, des yeux cernes, 
des traits tires. La fievre est souvent elevee 
& 39-40 6 C, La palpation r£vdle le plus sou¬ 
vent. soit une defense diffuse aux quatre 
quadrants, signant la peritonite appendicu¬ 
laire, soit une masse douloureuse avec une 
defense en regard de fa fosse iliaque droite. 
Toute masse febrile palpable en fosse iliaque 
droite a cet age doit faire diagnostiquer en 
premier lieu une appendicite aigue compii- 
quee d’un abces appendiculaire. Le TR dans 
ce contexte est inutile, car toujours doulou¬ 
reux quel que soit le contexte. La diarrhee 
peut parfois etre au premier plan. La notion 
deglalres etde sang dans les sellesorientera 
fa u sse m ent vers une ga stroentd ri te I n va si ve. 

En cas de suspicion d’appendicite, il fauf 
adresser I'enfant a I'hopital pediatrique le plus 
procbe, II est rare, si le tableau est complete 
qu’une imaged e soil deman dee pour confirmer 
le diagnostic. Le plus important est de mettre 
I'enfant en condition avant la chirurgie, sans 
perdre de temps, C’est en effet une urgence 
chirurgicale, car rl n’est pas rare chez I'enfant 
que se developpe un etat septique severe au 
cours d'une peritonite appendiculaire. 

En cas de peritonite diffuse, I’enfant est 
op£r£ le plus souvent sous ccelioscopie, 
et la duree du traitement antibiotique pos- 
toperatoire est d'environ 10 jours. En cas 
d’abces appendiculaire, compte tenu de la 
morbidity postoperatoire a type d'abces pro- 
fond intrapdritondal residue! (environ 20 %), la 
tendance actuelle est de traiter en premiers 
intention parantibiotherapie systemique. puis 
de realiser une appendicectomie differee a 
froid 6-8 semaines apres (vo/r supra), 

Traitement 
Appendicite simple 

Le traitement est chtrurgicaL Un flash 
d'antibiotique est necessaire pendant (’inter¬ 
vention f et si I'enfant va bien, il peut ressortlr 


le lendemain. devolution progressive vers une 
appendicectomie en ambulatoire est immi- 
nente en France, puisqu'll a ete demontre sa 
faisabilite [16.2], 

Appendicite compliquee 

En cas de peritonite, I’enfant est opere, le 
plus souvent sous ccelioscopie. II n'est plus 
necessaire de realiser de fagon systdmatique 
des prblevements bacteriologiques perope- 
ratoires du liquide peritoneal, Les germes 
en cause sont le plus souvent IT. coll le 
streptocoque D, le pyocyanique et les anaero- 
bies, L'antibiotherapie de premiere intention 
utilise ramoxlciliine et I'acide clavulanique 
(Augmenting, § la dose de 150 rmg/kg/j et 
un aminoside jusqu'a apyrexie complete. Le 
traitement est donneen intraveineux pendant 
5 jours puis si I'enfant va bien, il peutressor- 
tir sous amoxicilfine-acide clavulanique pour 
une durde totale de 10 jours. 

En cas de plastron ou abces appendicu¬ 
laire, letraitement de premiere intention peut 
etre medical (fig. 16,1), II a permis de dimi- 
nuer le taux d’abces profond postoperatoire 
de 20 d 1 % (donnees personneJIes). Tous 
les patients se presentant avec une douleur 
abdominale evoluant depuis plus de 3 jours, 
et/ou une masse palpable, sonteligibles pour 
ce type de prise en charge [16,3]. 11m pact 
de cette prise en charge, au niveau familial 
en termes de resserti et de stress, compare 

1 une chirurgie immediate a ete etudie et 
semble montrer un avantage en faveur de 
lappendicectomie differee [16.4]. 

Invagination intestinaie 
aigue 

II s'agit d’une pathologie chirurgicale 
frequent© jusqu'a I'age de 12 mois (inci¬ 
dence : 2-4 pour mille enfants nes vivant), 
et concerns principalement les enfants entre 

2 mois et 2 ans, chez qui on ne retrouve 
habitueilement pas de cause, A [’inverse, 
plus 1'invagination intestinaie survient a un 
age avance, plus il faut en rechercher une 
etlologie (dtverticule de Meckel, duplication 
digestive, tumeur). Etfe est le plus souvent 
Mocaecocoilque, mars peut parfois etre iido- 
ildale [voir infra). C’est une affection poten- 
tiellement grave, qui peut se comptiquer de 
necrose intestinaie et de deces de I’enfant 
par choc septique. 
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TR : toucher rectal ; GB l globule blancs. 

Figure 16.T Proposition de prise en charge devant un plastron ou abc£s iippendiculaire (d'apres 
116 , 11 ). 


Interrogatoire 

L r i nte rrogato i re est d 'u n e i m p o rta nee to ute 
particuliere. En effet, les parents rapportent 
rhistoire d'un enfant, sans antecedent, sans 
alteration de I’etat general, qui presente des 
douleurs abdominales paroxystiques durant 
1 a 2 minutes, toutes fes 10 & 15 minutes. 
Ces douleurs paroxystiques s'accompagnent 
souvent d r une paleur remarquee par les 
parents, En dehors de ces crises, I'enfant 
se comporte tout a fait normalement. Des 
vomissements peuvent etre presents. 


Parfois des traces de sang sont raises 
en Evidence dans les selles, sans toutefois 
qu’elles aient obligatoirement un caractere 
pejoratif, Enfin, on s’attachera a rechercher 
une fievre, qui est un signe de complication. 

Examen clinique 

A I'inspection, une voussure est parfois 
visible a (’inspection de [’abdomen, Celle-ci 
se situe le plus souvent au niveau de I’hypo- 
condre droit, Elle peut toutefois se situer au 
niveau de fhypocondre gauche, voire en fosse 
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iliaque gauche. Pristot, il est rare d'avoir des 
signes de complication, et I'abdomen a Ins¬ 
pection apparalt normal, respirant bien, 

L’enfant dans les bras des parents se 
laisse souvent examiner en dehors des crises 
douloureuses. On peut alors palper une 
masse au niveau de I'hypocondre droit, fra- 
duisant la presencedu boudin d’invagination. 

En cas de complications a type de necrose 
digestive, le tableau est plus bruyantavec une 
alteration de rytat gyndral, une fi£vre souvent 
elevee a 39-40 *C. L'abdomen respire peu, et 
il existe une defense generalisee. La presence 
d'une masse palpable permet d'orienter le 
diagnostic vers une invagination intestinal©. 
II s'agit alors d'une urgence chirurgicale et 
I'enfant doit etre adresse en transport mddi- 
calise a I hopital pediatrique le plus proche. 

En ('absence decomplication, lenfantsera 
hospitalise, L'echographie confirms le diagnos¬ 
tic, et le lavement baryte ou a I'air permet 
dans la plupart des cas de reduire le boudin 
d'invagination. Les suites sont le plus souvent 
simples, et l enfant est autorise a s'alimenter 
des la 6 e heure apres reduction de I'invagina- 
tion, II sera surveille en hospitalisation envi¬ 
ron 24 heures. En ('absence de reduction, 
une intervention chirurgicale est necessaire 
pour rdaliser une reduction manuelle, le plus 
souvent sous coelioscopie. Rap pend icectomte 
n'est alors plus system atiquement realisee 
[16.5]. La sortie est autorisee le lendemain. 
Une reddive de ces invaginations se voit dans 
environ 10 % des cas dans les 24 heures sui- 
vant le premier Episode. 

Le risque d'echec de reduction de I'inva- 
gination par le lavement est d’autant plus 
important qu'il existe une cause secondaire 
a cette invagination, Les causes seconds ires 
les plus frequemment rencontrees sont 
citees ei-apres. 

Diverticule de Meckel 

Si le mode de revelation le plus frequent du 
diverticule de Meckel est Themorragie diges¬ 
tive (voir infra), j| peut aussi se compliquer 
d h invagination intestinale argue. En dehors de 
sa non-reductibility au lavement baryta, il n’y a 
aucune particularity du tableau Clinique. 

Duplication digestive 

(voir, chapitre 17) 

II s'agit d'un petit kyste, le plus souvent 
situe au niveau de Tileon terminal ou du car- 
refour ileocaecal sur le bord mesenterique du 
tube digestif. 


Tumeurs 

II peut s'agir de tumeurs benignes (polype) 
ou maligne (lymphome). Le tableau est plus 
volontiers celui d'une invagination intestinale 
a repetition, Les polypes pouvant se situer 
sur toute la longueur du tube digestif, les 
invaginations peuvent ytre iiyo-iiyale. jejuno- 
ileale, ou ileocaecocoiique (voir chapitre 21). 

Purpura rhumatoide 

Outre les complications digestives clas- 
siques, que sont les hematomes de la paroi 
digestive, les perforations et les hemorra- 
gies digestives, le purpura rhumatoide peut 
se compliquer dgalement d'une invagination 
intestinale aigue (voir chapitre 12). EUe est 
le plus souvent ileo-iieaie et necessite rare- 
ment un traitement chirurgical. L’echographie 
objective le boudin d'invagination et parfois 
un epaississement de la paroi intestinale, 
particuli&rement evocateur, dans un contexte 
de purpura cutany, de douleurs articulaires 
et yventu el lament d'une hynnaturie. Ce n’est 
qu'en I’absence de regression de I'lnvagina- 
tion et la persistance du syndrome occlusif, 
qu'une intervention chirurgicale sera pro- 
posee, Tout enfant suspect d'invagination 
Intestinale aigue doit etre examiny desha¬ 
bille a la recherche soigneuse d'une eruption 
purpurique. 

Cas particulier des invaginations 
en contexte viral 

On retrouve souvent un contexte de virose 
chez les enfants venant consumer pour dou¬ 
leurs abdominaies et chez qui if a yte dia- 
gnostique une invagination. La particularity 
de ces invaginations survenant dans ce 
contexte est qu’elles sont le plus souvent 
ileo-iiyales, mobiles, regressant spontane- 
ment. L’ychographie permet le diagnostic et 
la confirmation du caractere ileo-il^ale de 
cette invagination. Revolution se fait vers la 
regression spontanee de cette invagination. 
Aucun traitement ni hospitalisation ne sont 
alors necessaires. 

Cas particulars 

des invaginations a repetition 

Si des recurrences surviennent, il faudra 
suspecter une des causes evoquees plus haul 
et il estadmis qu’a partirdu 3 C episode on pro¬ 
pose une exploration coefioscopique (16.6). 
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Volvulus sur malrotation 

Le motif principal de consultation ou 
d'hospitalisation n est pas la douleur abdo¬ 
minals, mois des vomissements qui sont 
d'emblee bilieux. 

Au cours de lembryogenese, rintestin 
realise quatre rotations a 90°. La premiere 
rotation s'effectue dans le plan sagittal les 
trois autres s'effeetuent dans le plan frontal 
L’arret de la rotation & 180° place le caecum 
en position pr£duod£nale avec un pied du 
mdsent&re dtroit. C'est une situation £ risque 
de volvulus. L'occlusion est haute puisque le 
volvulus se fait autourde I'axe mesenterique 
avec une occlusion au niveau du duodenum. 
En cas de volvulus serre, ii exists un risque 
d'isehdmie m6sent£rique avec une necrose 
compete de llntestin gr£Ie. 

On retrouve souvent a lanamnese des 
difficulty alimentaires chez des nourrissons 
qui ont toujours eu tendance & vomir ou & 
presenter des regurgitations frequentes. Le 
transit est le plus souvent conserve. Lappa¬ 
ri t ion de sang dans les selles peut-etre dans 
ce contexte un signe de gravite. 

Plusieurs tableaux cliniques peuvent 
etre revelateurs. Le plus souvent, il s’agit 
d'une occlusion haute avec un ventre plat, 
Lenfant vomit bflieux, ne presents pas de 
ballonnement abdominal tout au plus une 
petite voussure epigastrique correspondent £ 
la dilatation gastrique, Les orifices herniaires 
sont libres, L’etat general est le plus sou¬ 
vent conserve, 11 n p y a pas de fievre. Tout 
enfant vomissant bilieux doit etre adressb en 
urgencea Lhopital p^diatrique le plus proche, 
L'autre tableau Clinique possible estcelui d’un 
volvulus complique de necrose digestive. 11 
s'agit alors d'un enfant qui vomit bilieux, qui 
presente un ballonnement abdominal avec 
un ventre sensible dans son ensemble, 
tdmoignant de la pullulation bactdrienne et 
de la necrose digestive sous-jacente, L'etat 
general esttres altere, Ihemodynamique est 
preca i re« L ! a r ret ca rd I o re s p i ratoi re est p a rfo is 
le mode de revelation. 

Dans tous les cas II s'agit d'une urgence 
chirurglcale. Un transport medicaltse doit 
etre organise pour un transfert a lhopital 
pddiatrique. 

Le diagnostic est confirm© par une echo- 
graphic qui montre le plus souvent une inver¬ 
sion des varsseaux mesenteriques, avec une 
art6re mesenterique, qui passe en avant de la 
veine, et un signe de volvulus typique appele 


le whirlpool sign, traduisant la rotation de la 
racine du mesentere. En cas de doute, une 
opacification du cadre duodenal montre un 
arret du transit au niveau du duodenum et 
eventuellement les tours de spire. 

Lintervention chirurgicale consists A 
devolvuler la racine du mesentere, et mettre 
a plat lensemble de llntestin en le posi- 
tionnant com me s r il n'avait jamais tourne 
au cours de Lembryogenese* Lensemble du 
colon estainsi place dans le flanc gauche, et 
une appendicectomie est realisee, alors que 
lensemble de llntestin grele est placd dans 
le f la nc droit (position de mesentere commu n 
complet a 90 p , une seule rotation dans le 
plan sagittal). En cas de chirurgie tardive, il 
existe un risque de necrose du grele entrai- 
nant le deeds de lenfant par sepsis grave, 
en cas de necrose dlendue ou pouvant etre 
responsable de grele court par resection eten- 
due de la necrose. It faut enfin connaitre une 
forme clinique particuliere liee a un volvulus 
chronique, non serre, alors responsable d'une 
enteropathie exsudative. Les vomissements 
ne sont pas au premier plan, les douleurs 
abdominales chroniques et I’dpanchernent 
intra-abdominal dominent le tableau. II faut 
savoir y penser en labsence d'autres etiolo¬ 
gies retrouvees [16.71 

Diverticule de Meckel 

II s'agit du reliquat embryonnaire de 
la communication du tube digestif avec la 
vesicule vitelline. Sa regression est le plus 
souvent totale, mais si elle est partielle, elfe 
prend la forme d'un diverticule persistant 
sur Lileon, a environ 60 cm de la valvule 
ileocascale fig. 16.2), ou cells d'une bride 
omphaiom£senterlque, ou enfin la forme d'un 
canal ouvert a lombilic (canal omphalome- 
senterique). Il est le siege d'une heteropie 
muqueuse qui peut etre gastrique et respon- 
sablc de saignement par ulceration [16.8], ou 
meme d'une heteropie pancreatlque. 

Le diverticule de Meckel peut se reveler 
par deux tableaux principaux : 

* Ihemorragie digestive basse (vo/r efta- 
pitre 15} : des rectorragies de sang rouge 
avec une deglobulisation importante et 
parfois des signes de choc h^morragiques, 
amenent lenfant a lhopital, 11 n’y a, fina- 
lemenb presque pas d'autre diagnostic a 
evoquer, L'heterotopie gastrique au niveau 
de la muqueuse du diverticule en est 
responsable. l\ faudra reanimer I’enfant et 
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Figure 16,2. Diverticule de Meckel sur le bord 
antimesenterique de I'ileon (fleche). 


realiserdans lordre une endoscopie haute, 
afin d'eliminer une pathologie ulcbreuse ou 
une rare rupture de varice oesophagienne 
(notamment en cas d'antecedents de cathe¬ 
ter veineux ombilical a I’origine d’un caver- 
nome porte), Une coloscopie sera ensuite 
realises afin d'eliminer un polype, mais bien 
souvent peu contributive en I’absence de 
preparation. Si ces examens sont n£ga- 
tifs, on proposera alors une coeliosco-pie 
exploratrice pour affirmer le diagnostic et 
realiser la resection de ce diverticule [16.9]. 
La scintigraphic au technetium peut aider si 
eiie est positive (fixation du technetium au 
niveau h£tbrotopie ga strip ne), en montrant 
une fixation au niveau du grele, Si elle est 
negative, elle n’elimire par le diagnostic, 
avec une sensibilite rapportee de 84 % f 
mais une specif icitefaibie de 22 % [16.10]. 
Parfocs, le diagnostic peut etre suspecte 
devant une anomie ferriprive secondaire k 
un saignement chronique, mais il est fina- 
lement rare de faire le diagnostic de Mec¬ 
kel devant ce tableau. La repetition de la 
scintigraphic au technetium peut severer 
utile [16.11]; 

* Tocclusion digestive [16.12] : il s'agit d r un 
tableau d'occlusion du grele chez un enfant 
sans antecedents chirurgicaux, L’occlusion 
est causes par un volvulus segmentaire du 
grele autour de la bride omphaiom£sentd- 
rique (fig. 16.3 . II n N y a, egalement dans 
oecas, pas d’autres diagnostics k dvoquer. 
La radiographie d'abdomen sans prepara 
lion confirme le diagnostic et I’enfant sera 
opere sous ccelioscopie, La section de la 
bride suivie de la resection du diverticule 
sera realisbe. 



Figure 16.3 Radiographie d'abdomen sans 
preparation montrant une occlusion du grele 
avec niveau hydroaerique chez un no uvea u-ne 
sans antecedents chirurgicaux. 


A cote de ces deux tableaux ies plus 
frequents, le diverticule peut s'infeeter, res- 
ponsable d r une diverticulite qui mime alors 
un tableau d'appendicite aigue avec fievre, 
douleur abdominale et defense k la palpation 
abdominale. Le plus souvent le diagnostic est 
realise a ['intervention, devant un appendice 
sain, et la decouverte de la diverticulite lors 
de Lexploration du grele a la recherche d'une 
cause k ce tableau chirurgical. 


Conciusion 

Memo si Tarsenal diagnostique a peu evo- 
lue r en dehors des progres de I'echographie, 
les prises en charge se sont modifies avec le 
recours quasi systematique k ia coelioscopie. 
Pour I’appendicite, I’appendicectomie differee 
chez les enfants se presentant initialement 
avec un plastron ou un abces T est un pro¬ 
gres certain. La question de realiser, ou non, 
dans ces cas I'appendicectomie reste encore 
dbbattue, en I'absence delude prospective 
sur le long terme evaluant les possibilites 
de recurrence a distance. La chirurgie mini- 
invasive red uit lesdureesd’hospitalisation et 
permet un retour a une activite normals rapi- 
dementavec un benefice esthetique evident. 
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CHAPITRE. 17 


Anomalies congenitales 
de I’intestin et de la paroi 

abdominale 

Frederic Auber, Rony Sfeir 


Points essentiels 


■4 Les anomalies congenitales de Tin- 
testin sont des malformations rares. 
Le diagnostic prenatal en a modifie 
le pronostic et la prise en charge a la 
naissance. 

*4 L'atresie duodenale, le plus sou vent 
diagnostiquee en prenatal, est associee 
a la trisomie 21 dans 20 a 40 % des cas. 
Un bilan morphologique complet est 
necessarre en prenatal, car les mal¬ 
formations associees sont frequentes. 
Sous reserve de la presence d'une 
anomalie chromosonnique ou d'un syn¬ 
drome polymalformatif, le pronostic a 
long terme est bon. 

■4 Le diagnostic des atresies de I'intes- 
tm grele est souvent fait en prenatal, 
mais certaines atresies ne deviennent 
visibles qu’au trimestre de grossesse 
et peuvent echapper aux echographies 
systematiques. Lexamen clinique peut 
etre normal a la naissance, le diagnostic 
pouvant etre retarde du fait de I'appa¬ 
rition progressive des symptomes de 
rocclusion. Le pronostic des atresies du 
grele reside dans la longueur d’intestin 
grele restant. La chirurgie doit limiter 
les exereses Intestinales en cas de grele 
court. Le retablissement de la continuity 
digestive n f etant pas toujours possible a 
la naissance, une ileostomieou une colos- 
tomie transitoire peut etre ndcessaire. 

■4 En cas de duplication intestinale, 
les nouveau-nes sont souvent asymp- 

ooo 


tomatiques a la naissance, Une chirur¬ 
gie d’exerese dans la premiere annee 
de vie permet de reduire le risque de 
complications, 

■4 Le laparoschisis et ['omphalocele 
sont le plus souvent depistes durant 
la grossesse par echographie foetale. 
II est recommande d'organiser raccou- 
chement dans un centre de niveau III. 

-4 Le laparoschisis est une malfor¬ 
mation le plus souvent sporadique, 
Les malformations associees extra- 
digestives sont rares, de meme que 
les anomalies chromosomiques, Des 
accidents aigus peuvent survenir; vol¬ 
vulus ou strangulation des anses dans 
le defect, aboutissant a une atresie 
intestinale, voire a la necrose complete 
du grele eviscere. Ccs situations sont 
rares mais peuvent aboutir a une mort 
foetale in utero ou a une situation de 
grele court. En dehors deces situations, 
la majorite des enfants avec un leporo- 
schisis ont une evolution a long terme 
favorable. 

*4 En cas d'omphalocele, I'orifice 
peut etre de petite taille. ou bien tres 
large, et de nombreux visceres peuvent 
s'exterioriser, en particular le foie. Les 
anomalies chromosomiques et les mal¬ 
formations associees sont frequentes. 
Lomphalocele peut etre associee au 
syndrome de Wiedemann-Beckwith. 
Le pronostic a Song terme depend 
essentiellement des malformations 
associees. 
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Anomalies congenitales 
de I’intestin 

Atresie duodenale 

L'atresie duodenale est une malforma¬ 
tion congenital© de survenue precoce, qui 
peut etre associee a des anomalies des 
voies blliaires extrins^ques et du pancreas 
[17.1]. Son incidence est de 1 pour 5 000 a 
10 000 naissances. 

Diagnostic 

Prenatal 

Le diagnostic prenatal est souvent fait dfes 
le 2“trimestre de gestation. En Tabsence de 
signe directement lie a fatresie duodenale, 
dest la dilatation damontdu duodenum, du 
pylore et de festomac qui est responsible 
de rimage typique en double bulte, visible 


en echographie (fig. 17.1a), Un hydramnios 
y est constamment associe en cas d'atresie 
complete, II convient de proposer a la femme 
enceinte la realisation d'une amniocent^se 
car une trisomie 21 peut etre associde dans 
20 a *10 %des cas. Dans 1 cas sur 2 f !'atresie 
duodenale est associee a d’autres malfor¬ 
mations digestives (atresie de I'oesophage, 
malrotation intestinale), cardiaques ou sque- 
lettiques, L’accouchementdans un centre de 
niveau III est recommandd pour dviter aux 
parents d'etre separes de leur nouveau-ne, 
(’intervention chirurgicale etant faite durant 
les premiers jours de vie. 

Post-natal 

L’atresie duodenale est responsable d'une 
occlusion haute a ventre plat Les vomisse- 
ments, bilieux le plus souvent, sont precoces 
et peuvent survenlr des les premieres heures 
de vie, voire avant la premiere alimentation. 



Figure 171. Aspect en double bulls typique d'une atresie duodenale en echographie foetale 
et sur une radiographic d'abdomen sans preparation (a et b, respectivement), Aspect de 
dilatation intestinale d'une atresie du greie en echographie fcetale (c). Aspect hyperpchogene de 
I’abdomen d'une peritonite rmeconiale en echographie foetale (d). Aspect d'occlusion intestinale 
d'une atresie du greie sur une radiographied’abdomen sans preparation (e), Piece de resection 
d'une duplication de IMntestin greie (f et g>. 
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Une voussure epigastnque peut etre paipee 
en rabsenced’aspirationgastrique, Une perte 
de poids, une deshydratation et une alcaiose 
metabolique hypochlordmique peuvent surve- 
nir si le diagnostic nest pas fait rapidement. 
C'est surtout I’intolerance alimentaire qui 
fait evoquer le diagnostic. La radiographie 
d'abdomen sans preparation montre I'image 
classique de double buile cbez un enfant en 
position p roc live etavant to ute aspiration gas- 
trique (fig* l?*ll>). Dans 85 % des cas, i'atre- 
sie est situee en aval de ta papille duodenale 
(ampoule de Vater). Dans les obstructions 
incomp teles, te diagnostic peut etre fait plus 
tard dans Tenfance devant des vomissements 
chroniques, un retard de croissance, des 
pneumopathies d'inhalation ou la survenue 
d'un bdzoard [17.1]. 

Formes anatomociiniques 

Dans les stresses completes, il existe 
une interruption de la continuity duodenaie r 
sou vent occupbe par la tete du pancrdas, en 
aval de la papille. L'hydramnios est important, 
les vomissements sont bilieux. Les atresies 
completes sus-papiliaires sont rares, 

Dans les atresies incompletes ou stenoses 
duodenales, la lumiere duodenale est occupee 
par un diaphragme sou vent permeable, exp II- 
quant parfois le retard diagnostique et ['ab¬ 
sence ou la discretion des images prenatales. 
Le diaphragme peut etre sus ou sous-papillaire. 

Prise en charge 

Le nouveau-ne doit etre maintenu 3 jeun 
avec une sonde nasogastrique double cou- 
rant en aspiration (sonde de Salem). Une 
hydratation par voie veineuse peripherique, 
avec correction de lalcalose le cas echeant 
et compensation du volume d’aspiration de 
la sonde nasogastrique, doit etre mise en 
route. Lechographie cardiaque recherche 
des malformations associees. Apres I'explo- 
ratlon de la malformation, une anastomose 
entre les deux segments duodenaux, court- 
circuitantf obstacle, estfaite dans les formes 
completes, parfois associee a une plastle 
de reduction du calibre du duodenum [17.1]. 
Dans les formes incompletes, une resection 
du diaphragme est possible, en prenant soin 
de ne pas leser la papille, L’autonomie alimen¬ 
taire peut etre longue a apparattre en raison 
d'une dysmotricitb ga strode ode nale transi- 
toire, ou en cas de prdmaturitd. Lalimenta- 
tion jejunale par sonde transanastomotique 
est utile pourevsterie recours a une nutrition 
parenterale par catheter central. 


Suites operatoires et suivi 
a long terme 

L’autonomie alimentaire est habituelle 
ment acquise apres quelques semaines. La 
sortie a domicile s’accompagne d’un suivi 
rapproche pendant les premiers mots de vie 
pour s'assurer de la bonne croissance statu- 
roponddrale.. Des phdnom&nesde pullulation 
microbienne intestinale peuvent survenir a 
moyen ou long terme en cas de persistance 
d'une dilatation duodenale importante. Un 
transit cesogastroduodenaf est demande au 
moindre doute, complete par un test respi- 
ratoire au glucose, pour ddpister une popu¬ 
lation. Le suivi a long terme montre que ces 
patients peuvent presenter un reflux gastro- 
oesophagien severe, justifiant un traitement 
prolonge par inhibiteurde la pompe a protons. 
La mortality a long terme est de I’ordre de 
5 %, due essentiellement aux malformations 
associees [17.1]. 

Atresie de I’intestin grele 

Dorigine embryologique des atresies de 
Hntestin grele est debattue, mais rhypothbse 
la plus admise est qu'elles rdsultent d'acci- 
dents vasculaires tardifs dans un terhtoire 
donne de Lartere mesenterique superieure. 
L’lschemie entrains une cicatrisation avec 
disparition du segment concerne, et a pour 
consequence une anomalie de developpe- 
ment du systems neuroentdrique [17.2]. L'in- 
cidence de I'atresie du grele est de 3 pour 

10 000 nalssances. 

Diagnostic 

Prenatal 

Lechographie foetale peut mettre en evi¬ 
dence des images de dilatation intestinale 
plus ou mains importante en fonction du 
siege de I'atresie. Dans les atresies jejunales, 

11 existe une ou deux anses proximales tres 
dilatdes. Le restede I intestin peut dtre visible 
en echographieou en imagerie par resonance 
magnetique, mais il n'est pas possible d ? ap- 
precier precisement la longueur total© d f in- 
testin grele, qui est un critfere pronostique 
determinant. Cette [imitation technique com- 
plique i'etabltssement d'un pronostic prena¬ 
tal individualise et precis. Dans les atresies 
plus distales, une dilatation importante de 
plusieurs anses intestinales occupant tout© 
la cavite abdaminale est notee fig, 17,1c). 
II peut exister des signes de perforation 
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digestive avec peritonite meconiale, sous 
la forme de calcifications intraperitoneales 
ou d'ascite (avec ou sans dilatation diges¬ 
tive) qui doivent faire evoquer le diagnostic 
d'atresie (fig. 17.id). Les atrdsies hautes 
sont associees a un hydramnios important. 
Les malformations associees sont rares, et 
I'amniocentese n'est pas proposes system a- 
tiquement si la malformation semhle isolee 
et sporadique. Lors de lentretien specialise 
avec les parents, le conseil prenatal doit ras¬ 
ter prudent et le risque de grele court doit 
toujours etre evoque. 

Post-natal 

A la naissance, les vomrssements bilieux 
apparaissent rapidement, des le premier 
jour dans les atresies proximales, un peu 
plus tard dans ies atresies distales. I Is sont 
accompagnes d'un ballonnement abdominal 
d‘installation progressive, avec absence d’eli- 
mination du meconium ou traces meconiales 
tdmoignantde I'apparition tardive de latresie, 

A la radicgraphie d’abdomen sans pre¬ 
paration, I’OCClusion haute associe quefques 
niveaux hydro-aeriques a un abdomen opaque 
sous-jacent. Oars les occlusions plus dis¬ 
tales, les niveaux hydro-aeriques sont plus 
nombreux, avec une absence constante 
d'aeration sous-jacente (fig. 17.le). Le lave¬ 
ment aux hydrosolubles est utile pour 63iminer 
une atresie colique associee, qui modifierait 
la voie d'abord chtrurgicale. II per met d’elf- 
miner une occlusion fonctionnelfe si le pro- 
duit opaque atteint ia zone dilatee, II permet 
aussi de d^pister un ileus mdconial (hyper- 
echogenicite intestinale prenatale, dilatation 
progressive en fir de grossesse, granite 
en fosse iliaque droite), ou une maiadie de 
Hirschsprung etendue (aspect rigide et tubule 
de ('ensemble du cadre colique, absence 
de mic rood ion). Dans les atresies du grele, 
il existe un aspect de microcblon pouvant 
contenir du meconium, en relation avec le 
caractere excJu du colon, mais il est le plus 
souvent possible d'opacifier le grele distal 

Formes anatomocliniques 

Selon la classification etablie par Gros- 
feid, on peut distinguer: 

* les stenoses Isoldes du grele (12 %) : la 
continuity digestive est conservee ; 

* ies atresies de type 3 (23 %): il existe un 
diaphragme muqueux et sous-muqueux sans 
interruption de la continuity intestinale ; 


* les atresies de type 11 (10 %) : la continuite 
digestive est interrompue sans defect 
mesenterique. Le segment dilate se ter- 
mlne en une corde fibreuse le reliant au 
segment sous-atretique ; 

■ les atresies de type Ilia (16 %) : i'interrup- 
fion est complete avec un defect me sen¬ 
te rique. Le segment damont presente la 
dilatation maximale ; 

* les atresies de type II lb (19 %): com muni¬ 
ment appelees apple peel (pelure de pomme). 
11 s'agit d'un accident ischemique survenant 
sur le tronc proximal de Lartere mesenterique 
superieure. preservant uniquement quelques 
branches j^junales. Le grele distal se ddve- 
loppe aux ddpens de lartdre mesenterique 
inferieure et des arcades coliques. Lintestin 
grele rest ant est souvent court ; 

* les atresies de type IV (20 %) : il s'agit 
d’atresies de type il et Ilia multiples et eta- 
gees. II a ete montre une association enire 
ces atresies multiples et £tag£es et un defi¬ 
cit immunitaire combine severe [17.3]. 

Prise en charge 

Le nouveau-ne doit etre maintenu a jeun 
avec une sonde nasogastrique double cou- 
rant en aspiration (sonde de Salem). II doit 
etre hydrate par voie veineuse et rdchauffd 
en attendant ['intervention qui n'est pas une 
extreme urgence en labsence de complica¬ 
tions (perforation, volvulus de I'anse dilatee), 
Le traitement chirurgical repose sur les 
principes suivants : 

* verifier la permeability de {'ensemble du 
tube digestif ; 

* eviter les resections intestinales ; 

* tenter de retablir la continuite digestive en 
un temps. 

En cas d'atresie de type 3, II ou Ilia, une 
anastomose primaire est realisee d'embfee, 
En cas d'atresie de type I lib, le grele est ie 
plus souvent court, L’anastomose peut etre 
difficile en raison de la disparity de calibre 
tr£s important©. II reste tr£$ difficile d'ext£- 
rioriser I'intestin post-atretique en apple peei 
(pelure de pom me) et une jejunostomie proxi- 
male est parfois la seule solution, avec une 
anastomose secondaire differee. En cas de 
peritonite meconiale, une derivation digestive 
temporaire peut etre utile. 

La nutrition parenterale par catheter cen¬ 
tral est souvent de duree prolongee chez ces 
patients, conditionnee par la longueur ct la 
motricite du grele restant et la presence de ia 
valvufe ildocaecale. En cas de grele court, il est 
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capita! de ccnserver un maximum d'anses, 
meme dilatees. Les suites operatolres sont 
simples dans les atresies uniques avec lon¬ 
gueur intestinale suffisante. En cas de greie 
court, une strategie d'dconomie des voies 
velneuses doitStreentreprise d'emblee, L'in- 
formation des parents doit rester prudente 
quant a la duree d'hospitalisation et la duree 
du support nutritionneL Les parents doivent 
etre reguIierement informes de revolution, et 
une aide psychologique est utile au cours de 
ces hospitalisations sou vent longues, 

Atresie du colon 

Les atresies coliques sont beaucoup plus 
rares, de sidge surtout colique droit et sig- 
moidien, Le diagnostic prenatal est possible. 
Apres la naissance, il s'agit d'une occlusion 
basse avec retard d'elimination du meconium, 
ballonnement progressif et important, puis 
vomissements bilieux. Line opacification par 
vole basse montre un microcdlon d’aval avec 
arret de la progression du produit de contraste 
au niveau de I’atresie, Le traitement de pre¬ 
miere intention est la resection-anastomose. 

Duplications intestinales 

Les duplications digestives sont des 
malformations rares, dont I'origine embryo- 
logique peut etre different© en fonction du 
siege de la lesion, Dans la majorite des cas, il 
s’agit de kystes entdriques. Ils peuvent sieger 
sur la totality du tube digestif. 

Anatomopathologie 

Soixante-quinze pour centdes duplications 
digestives sont intra-abdominales, 20 % intra- 
thoraciques et 5 % de siege mixte f thoracique 
et abdominal, Dans ce cha pitre, seules les 
duplications I ntra-abdom inales sont abordees, 
Elies possedent au moins unecoucbe muscu- 
laire commune avec la structure digestive sur 
laquelle efles siegent. Frequemment, un tissu 
heterotopique, le plus souvent gastrique r est 
retrouve au sein de la duplication. 

Diagnostic 

Prenatal 

Le ddveloppement du diagnostic prenatal 
a transforme le mode de revelation de ces 
malformations, II est tres frequent que des 
« kystes intra-abdominaux » sclent decou- 
verts a partir du 2 D trimestre do grossesso. 
II est souvent difficile d'etablir formellement 


la nature de la lesion par Hmagene. Cest 
souvent 1'evolution ou la stability des images 
qui oriente vers un diagnostic precis, Le sexe 
foetal doit etre ddtermmb, le kyste de Lovaire 
dtant un diagnostic differentia I frequent. Les 
duplications digestives mesurent le plus sou¬ 
vent entre 2 et 4 cm de grand axe, sans reten- 
tissement prenatal (fig. 17.if et g} + 

La localisation duodena le ou ileale distale 
de la duplication intestinale peut provoquer 
une occlusion intestinale par compression 
extrinseque. Certaines duplications peuvent 
etre responsabfes de complications mdca- 
niques de type volvulus de 1'anse porteuse, 
avec rapldementdes images d'occlusion pre- 
natale. Laccouchement peut avoir lieu dans 
la maternite d’orlgine en cas de duplication 
simple, ie nouveau-ne dtant revu en consul¬ 
tation aprds la sortie, Le transfert in utero 
reste exceptionnel, reserve aux formes com- 
pliquees d’une occlusion. 

Post-natal 

Quand ils ne sont pas depistes par 
i'echographie prenatale, deux tiers des cas 
de duplication digestive sont ddcouveris 
avant ['age de 2 ans, en raison de signes 
destruction partielle ou totale de la lumiere 
Intestinale. Des douleurs abdominales dues 
a la distension de ta duplication sont parfois 
revelatrices. La decouvertefortuite lors d'une 
dchographie abdorninale est frequents, 

Les signes cliniques different en fonction 
du si£ge de la duplication : 

* estomac : on observe des signes d'intold- 
rance digestive haute en cas de compres¬ 
sion due a la distension d’une duplication 
slegeant sur la grande courbure, et des¬ 
truction rapide et complete en cas de 
tumeur prepylorique ; 

* duodenum : cette localisation est rapide- 
ment symptomatique, avec des vomisse¬ 
ments bilieux ou Clairs, le plus souvent 
alimentaires ; 

* intestin greie : la partie terminals du greie 
est le siege privilege et les duplications 
du carrefour ileocaecal sont responsebles 
d'occlusion ou de subocclusion intestinale ; 

* colon ; des duplications tubulees, de lon¬ 
gueur variable, sont possibles et les occlu¬ 
sions intestinales sont rares. 

Prise en charge 

Le diagnostic prenatal a modifie la 
prise en charge de ces malformations, Le 
traitement prevent If, avant fa survenue des 
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complications (surinfection, compression, vol¬ 
vulus) estsouhaitable [17.4], D'exceptionnels 
cas tie tumours malignes se developpant au 
sein de ces duplications ont etd rapportbs. 

Laparoschisis 
et omphalocele 

Laparoschisis et omphaloceles sont des 
malformations congenita lesde la parol abdomi¬ 
nals appartenant au cadre des ccelosomies, qui 
regroupent des malformations de phenotype 
tres varie selon ieur topographse sur faxe cra- 
niocaudal (coalosomies eraniales, moyenrtes 
et cau dales), et selon Ieur p recce ite de sur ve¬ 
nue : durantl r embryogeneseavant6 semaines 
d’amenorrhee (SA) pour I'omphalocele ; plus 
tardivement durant Torganogenese entre 7 et 
12 SA pour le laparoschisis [17.5]. 

Laparoschisis 

Epidemiologie et nosologie 

Le laparoschisis est une ccelosomie 
moyenne dans laquelle les anses intesti- 
nales sont eviscerees en dehors de la cavite 
abdominal sans aucune membrane de cou- 
verture a travers urn orifice latero-ombilicai 


qui mesure environ 15 a 20 mm de grand 
axe (fig. 17.2a et b) + le plus souvent a droite 
de Pombiiic. L'exteriorisation d'une partie du 
foie est exceptionnelle. Cette malformation 
estconstarnmentassocide h une malrotation 
intestinale et, dans 5 a 10 % des cas, a une 
atresie intestinale, Lesanomaiies extradiges- 
fives sont rares, de memo que les anomalies 
chromosomiques. 

L T incidence de ranomalie est de 1 a 4,4 
pour 10 000 naissances selon les registres 
[17.5], II a ete observe de puis 20 ans une aug¬ 
mentation Importante de son incidence dans 
la plupartdes pays industrialists [17.5,17.6]. 
Un certain nombre de facteurs de risque 
maternels de survenue d'un laparoschisis 
ont ete identifies : jeune age, prise medi- 
camenteuse (aspirine), tabagisme, consom- 
mation de cocaine, infections urogenitales 
ou sexuellement transmissibles [17.7, 17.8]. 
II s'agit d r une malformation le plus souvent 
sporadique, les formes familiales etanttres 
rares. La pathogenie du laparoschisis reste 
inconnue a ce joun De nombreuses theories 
ont ete emises : 

* action d’un teratogene su r le mesenchyme ; 

* rupture precoce ou tardive de la membrane 
couvrant une hernie dans le cordon ombi- 
lical ou une omphalocele, responsabfe de 
I’dvisceration du tube digestif ; 



Figure 17,2. Laparoschisis sans, ou avec, periviscerite (a et b. respectivement). Omphalocele 
de petit volume ou geante (c et d« respectivement), 
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* anomalle devolution de la veineombilicale 
d roite ; 

* interruption de I 1 arte re vitelline droite (ou 
a r tere o m ph a Io m e se n te r i q ue), r e spon sa b I e 
d'une ischemia de la paroi abdominale ; 

* anomalie de fusion des feuillefs iateraux de 
la paroi abdominale. 

Aucune de ces hypotheses n'a ete confir¬ 
mee [17,8, 17.9]. 

Lesions du tube digestif au cours 
du laparoschisis 

La lesion digestive la plus visible macros- 
copiquernent est la periviscerite. Elle se tra- 
duit par la presence d'un enduit fibrineux 3 la 
surface du tube digestif et serait secondaire 
a des phenomenes inflammatoires in ufero. 
La periviscerite peut etre minime fig. 17.2a), 
mais parfois les anses intestinales sontepais- 
sies et retractees sur leur meso (fig. 17.2b). 
Les mdcanismes & I'origine de la pbriviscdrite 
sont encore debattus [17.8]. 

Diagnostic et prise en charge 
prenatal© 

Le laparoschlsis est le plus souvent 
depiste par echographie fcetale, au l er ou 
2 e trimestre de la grossesse, Dans ce cas, il 
est necessaire d’adresser la femme enceinte 
a un centre multidiscipliraire de diagnostic 
prenatal pour confirmation du diagnostic et 
prise en charge. Bien que les malformations 
associees extradigestives soient rares, elles 
doivent etre recherchees par une echographie 
morphoiogique de reference. Le laparoschlsis 
peut slntegrer dans une association limb- 
body wait complex P dans laquelle des ano¬ 
malies rachidiennes et des membres sont 
presentes. 

Une surveillance echographique reguliere 
est necessaire. Lapparition d une dilatation 
intestinale n'a pas de signification univoque : 
souffrance Intestinale, compression, voire 
strangulation, des anses 3 travers le collet 
du defect dans la paroi pouvant aboutir a 
une atresie intestinale, Des accidents aigus 
peuvent survenir: volvulus ou strangulation 
complete des anses dans le defect, abou- 
tissant a la ndcrose complete du grele evis- 
cere. Ces situations sont fares mais peuvent 
aboutir a une mort fcetale in utero ou a une 
situation de grele court. 11 est recommande 
d'organiser Taccouchement dans un centre 
de niveau III. Les benefices d'un declenche- 
ment avant terme, qui permettrait de limiter 


la periviscerite, et le mode d'accouchement 
re stent cont reverses. La revue Cochrane n'a 
pas pu conclure a ce sujet r par manque de 
donnees [17.10]. Neanmoins, de nombreuses 
dquipes d’obstdtrique et de neonatoiogie des 
centres de niveau IIJ privilegient un accou¬ 
chement provoque a un terme de 36 SA qui 
semble faciliter la fermeture d'embiee du 
laparoschlsis, la periviscerite etant moins 
intense qua un terme plus tardlf [17.11]. 

Prise en charge neonatale 

A la naissance, le nouveau-ne est main- 
tenu P jeun, perfusd sur veine pdriphdrique, 
et une aspiration digestive par sonde naso- 
gastrique mise en place. En dehors d'une 
grande prematurite, I'adaptation respira- 
toire a la vie extra-uterine est normale et il 
n’est pas necessaire d'intuber Lenfant des 
la naissance. Pour proteger les anses intes¬ 
tinales eviscerees et I utter centre le re fro i- 
dissement, il est necessaire de mettre en 
place une protection en plaqant un sac « a 
grele » sterile autour du tronc, II faut veiller 
a ce que le pedicule mdsenterique ne soil 
pas plicaturd et que les anses intestinales 
eviscerees ne soient pas volvulees lors des 
manipulations du nouveau-ne. Le traitement 
chlrurglcal sous anesthesie generate est 
recommande en urgence, si possible durant 
les 6 premieres heures de vie. Une alternative 
a ['intervention en urgence est la mise en 
place sans anesthesie gdndrale d'une pro- 
these preformee temporal re - spring-loaded 
silo - qui permet de differer la chirurgie et 
de realiser une reintegration progressive des 
anses dans la cavite abdominale, avant la 
fermeture chirurgicale proprement dite, Les 
avantages respectifs de ces deux techniques 
sont controverses [17.12-17.14]. La prise en 
charge chirurgicale conventionnelle consiste 
en la reintegration des anses intestinales 
exteriorises et la fermeture de [’orifice parld- 
tal au cours d’une intervention sousanesthd- 
sie generale, qui peut etre rendue difficile par 
I'importance de la periviscerite. La tolerance 
du nouveau-ne durant cette phase de rein¬ 
tegration des visceres dans ( abdomen est 
dvalude par la palpation de Tabdomen par le 
chirurgien, la surveillance des paramdtres de 
ventilation ou une me sure en continu de la 
pression intra-abdominale a travers la sonde 
nasogastrique ou la sonde vesicale, En cas 
d' hyper pression, II est necessaire de fermer 
la paroi abdominale a I’aide d'une prothese a 
base de polytdtrafluorodthyldne (Gore-tex®), 
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ou de realiser une fermeture parietale pro¬ 
gressive seton fa technique de Schuster: une 
prothdse a base de silicone est utilise© pour 
crder un silo recouvrant !es visceres exterio¬ 
rises. Une traction au zenith est rdalis£e au 
sommet du silo et les visceres sont ensuite 
reintegres progressivement dans I'abdomen 
sur une duree de quelques jours on res- 
serrant les patois du silo. II est necessaire 
de retirer la prothese ou le silo lors dune 
seconde intervention. 

Le pronostic est lie aux complications 
(atresie, perforation, necrose voire grele 
court), qui surviennent dans 10 a 15 % des 
cas selon les series [17.15]. En cas d'atresie 
intestinale associee, il est possible de r£a- 
liser one re section-anastomose de la zone 
d'atresie, une resection de la zone d'atresie 
avec derivation par enterostomie, ou une abs¬ 
tention du rant I Intervention initiale pourreali- 
ser le traitement de Tatresie secondai rente nt. 

En dehors d'une grande prematurity si 
la reintegration des visceres avec fermeture 
primaire a pu etre realisee, le nouveau-ne 
peut etre extube des la fin de la procedure, 
ou dans un delai courts confrar/o, une ferme¬ 
ture progressive seton la technique de Schus¬ 
ter necessite un sdjourde plusieurs jours en 
reanimation, I'enfant etant maintenu intube et 
ventiie jusqu'a la fermeture definitive. 

II est indispensable de mettre en place 
une voie d'abord vasculaire central©, le plus 
souvent un catheter epicutaneocave, afin de 
pouvoir instituer une nutrition parentdrale, 
En effet, les nouveau-n£s avec laparoschi- 
sis presentent en postoperatoire des troubles 
de la motricite et de [’absorption intestinale. 
La reprise tres lent© du transit intestinal 
empeche la mise en route de Talimentation 
enterale pour une duree prolongs apr£s 
I 1 intervention. La sonde nasogastrique est 
done maintenue en aspiration en postopera¬ 
toire. EE est souvent pratique des stimulations 
rectales par suppositoires ou lavements pour 
accelerer la mise en route du transit bien 
que I'efficacite de ces manoeuvres n'ait pas 
ete demontree. Une nutrition trophique peut 
etre mise en place precocement [17.16]. Elie 
consists en ('administration de 1 mL de lait 
de femme, idealement le lait de la mere, en 
bolus toutes les heures dans la sonde gas- 
trique. ^augmentation des volumes de lait et 
le passage £ une veritable nutrition enterale 
se font pregressivement en fonction de la 
diminution des residus gastriques, en tenant 
compte de la palpation de [’abdomen et de 
I'efficacite du nursing rectal, ^alimentation 


enterale est basee, si possible, sur du lait 
de femme, de nouveau, idealement le lait 
de la mere, administre en debit continu par 
sonde nasogastrique. Les debits d'infusion 
sont augments progressivement en fonction 
des residus gastriques. Une fois que {'alimen¬ 
tation enterale est complete, le lait de femme 
peut etre complete ou reimp lace par un hydro- 
lysat de proteines, En cas de laparoschisis 
isole (sans atresie ni necrose du grele), la 
dur£e moyenne de nutrition parentdrale est 
d’environ de 1 mols et la durde moyenne 
d’hospitalisation de meins de 2 mois [17.12]. 

Evolution post-neonatale 

Durant la period© postoperatoire imme¬ 
diate, des complications graves peuvent sur- 
venir, liees a i'hyperpression intra-abdominale 
induite par la re-introduction des visceres, 
associant une mauvaise tolerance respira- 
toire, des troubles hemodynamiques et une 
insuffisance rdnale aigue. Rdanimateurs et 
chirurgiens doivent etre prets a rdintervenir 
pour mettre en place une prothese de type 
Schuster des I’apparition des premiers signes 
d’hyperpression intra-abdominale. 

Ces nouveau-nes sont ega lenient exposes 
a des complications infectieuses : septicemie 
par translocation bacterienne secondaire a 
une pullulation microbienne sur stase diges¬ 
tive, ent£rocolite, infection sur catheter 
central, ou encore infection des protheses 
parietales. Par ailleurs, une occlusion intes¬ 
tinal© par adherences ou sur brides est sus¬ 
ceptible de survenir. 

Le taux de mortality des enfants traites 
pour laparoschisis est de 5 a 10 % selon les 
equipes [17.12, 17.15]. 

Evolution a long ter me 

Un certain nombre d'enfants traites pour 
laparoschisis sort susceptibles de se retrou- 
ver dans une situation de grele court, avec 
une insuffisance intestinale definitive. Le 
grele court peut etre la consequence d'une 
complication aigue survenue avant la nais- 
sance, ou de complications post-nataies : 
resections intestinaies iteratives en rap¬ 
port avec des occlusions sur brides ou des 
volvulus. Dans un registre nord-americain 
denfants avec insuffisance Intestinale chro- 
nique, le laparoschisis representait 16 % 
des causes [17,17]. La majorite des enfants 
ayant attaint I’autonomie digestive on! une 
evolution a long terme favorable, II na pas 
ete observd d'augmentation de la frequence 
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des troubles do la motricite digestive a long 
terme chez ces enfants, mais des complica¬ 
tions tardives {en particulier occlusions) en 
rapport avec des adherences ou des brides 
peuvent survenir. 

Les sequelles esthetiques sont f re¬ 
queues a long terme : ii peut s'agtr de cica¬ 
trices abdominales disgracieuses en cas de 
fermeture par prothese ou d une insatisfac¬ 
tion des patients vis-a-vis de I'absence de 
I'ombilic. Dans ce cas, une ombilicoplastie 
peut etre proposee. 

Omphalocele 

Epidemiologie et nosologie 

^omphalocele est une ccelosomie carac- 
terisee par la presence sur la ligne mediane 
d r un orifice ventral de taille variable au travers 
duquel les visceres s'exteriorisent mais, a la 
difference du laparoschisls, ceux-ci restent 
couverts par un sac constitue de la mem¬ 
brane amniotique {amnios} et de la gclec 
de Wharton (fig, 17,2c et d). Le sac est en 
continuity avec la paroi du cordon ombilical 
qui s r implante sur le sac de romphalocele. 
L’incidenee de romphalocele est de 1,5 a 4,8 
pour 10 000 naissances selon les registres 
[17.5], 

La majority dos omphaloceles sont des 
ccelosomies moyennes, mais une grande 
variety de phdnotypes existe en fonction 
de la topographie du defect, de la position 
d'implantation du cordon et de la taille de 
I'orifice, L'orifice peut etre de petite taille, a 
contenu seulement intestinal, eton parie par- 
fois de « hernie dans le cordon * (fig, 17,2c). 
A contrario, rorifice peut etre trds large, et 
plusieurs visceres peuvent s'ext£rio riser, en 
particulier le foie. Si le diametre du defect est 
superieur a 5 cm, ou si la quasi-totalit# du 
foie s''exteriorise a travers (’orifice, on parie 
d'omphalocele geante (fig. 17.2d). Plus rare- 
nnent, il peut s'agir cfune ccelosomie craniale 
caracterisee par une fente sternale, com me 
dans la pentalogie de Cantrell ou rorifice 
abdominal est situe au-dessus de rombilic, 
associe a un orifice diaphragmatique ante- 
rieur, une fente sterna le, un defect pericar- 
dique et des malformations cardiaques. Les 
ccelosomies caudafes sont rares et corn- 
portent I'exstrophie vesicate et I’exstrophie 
cloacale, parfois dans un contexts syndro- 
mique {syndrome OEIS pour : omphalocele, 
extrophie de vessie, imperforation anale et 
spina bifida). 


Embryologie et etiopathogenie 

L'omphaiocele est une embryopathie pre- 
coce consecutive y un defaut de fermeture 
des feuillets mdsoblastiques lateraux de Tem- 
bryon. Le caractere precoce de Tanomalie de 
developpement en cause explique que les 
malformations associees soient frequentes, 
jusqu'a 50 % dans certaines series (17.5]. 
Selon les series, 10 £ 12 % des nouveau-nds 
traites pour omphalocele ont une anomalie 
Chromosomique, le plus souvent trisomie 13 
ou 18 ; cette proportion est plus importatite 
avant la naissance (30 %) en raison des morts 
fcetales in utero et des interruptions de gros- 
sesse. Les malformations assocides les plus 
frequentes sont cardiaques et diaphragma- 
tiques, mais toys les organes peuvent etre 
concern#®. II taut souligner la frequence des 
anomalies intestinaies, en particulier les ano¬ 
malies de regression du canal omphalome- 
senterique (diverticule de Meckel, canal ou 
bride omphalomesentyrique), et plus rare- 
ment les atresies intestinates. A Mnverse du 
laparoschisls, il est exceptiormel d’observer 
des situations de greie court, li faut noter 
I'association possible de romphalocele avec 
le syndrome de Wiedemann-Beckwith (asso- 
ciant macrosomie, macroglossie et hypogly¬ 
cemia par hyperinsulinisme), secondaire a 
une deregulation de ['expression des genes 
de la region chromosomique llplB, ainsi 
qu’avec de nombreux autres syndromes mal- 
formatifs [17.5]. 

Diagnostic et prise en charge 
prenataie 

Dans la majorite des cas, I'omphafocyie 
est dypistee par les echographies de sur¬ 
veillance de la grossesse, au ou au 
2 e trimestre. II est necessaire d’adresser 
la patiente a un centre pluridfsciplinaire de 
diagnostic prenatal ou le pronostie sera 
precise par la recherche de malformations 
assocides par dchographie morphologique 
et echocardiographie foetale. La realisation 
d'un caryotype foetal par biopsie de tropho- 
blastes ou ponction de liquide amniotique 
est recommandee, Certaines omphaloceles 
geantes peuvent etre associees a une hypo- 
plasie pulmonaire, en particulier en cas de 
hernie de coupole diaphragmatique associee, 
ce qui aggrave le pronostie, Une interruption 
de grossesse peut etre proposee en cas 
d'anomaiie chromosomique, de syndrome 
polymalformatff, ou d’omphalocele geante 
avec risque d r hypoplasie pulmonaire. 
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[.'accouchement est recommande dans 
one maternite disposant des services spe¬ 
cialises necessaires a ta prise en charge d'un 
nouveau-nE traitE pour une omphalocele. 

Prise en charge neonatale 

L'adaptation respiratoire a la vie extra-ute¬ 
rine est le plus sou vent normals, mais une 
detresse respiratoire peut survenir en cas 
d'omphalocele geante, En cas de rupture de 
la membrane de lomphalocele avec Eviscera¬ 
tion, une prise en charge chirurglcale urgente 
est nEcessaire, Dans la majorite des cas, 
une intervention peut etre organisee durant 
les 24 premieres heures de vie, voire plus 
tardivement si des investigations complemen- 
taires s’avErent ndcessaires. Pour protEger la 
membrane de I’omphalocEle et son contenu, 
il est nEcessaire de mettre en place une pro¬ 
tection sterile autour du tronc, de !a rneme 
maniere que pour un laparoschisis. 

Sous reserve de la survenue d'une rup¬ 
ture de ia membrane de /omphalocele, ft est. 
possible de realiser des investigations com- 
plEmentaires en preopEratoire : radiographie 
de thorax et Echocardiographies la recherche 
d'une hernie de coupole diaphragmatique ou 
d'une cardiopathie, et radiographie d'abdo¬ 
men sans preparation a la recherche d’une 
dilatation intestinale. Une surveillance rappro- 
chee de la glycemie est necessaire compte 
tenu du risque d’hypoglycErnie en cas de syn¬ 
drome de WiedemanrvBeckwith. 

En cas d'omphalocele de volume modErE, 
la prise en charge chirurgicale convention- 
nelleconsiste en la reintegration des visceres 
contenus dans Ic sac de ['omphalocele et la 
fermeture de ('orifice parietal au cours d’une 
intervention sous anesthEsie gEnErale. Dans 
cette situation, i'extubation est possible en 
postoperatoire immediat, et ('alimentation 
orale peut etre rapidement institute, Le pro- 
nostic ulterieur depend surtout des malfor¬ 
mations associees, 

En cas d'omphalocele geante, il exist© 
une inadEquation entre le volume de la cavite 
abdominal© et le volume du foie extEriorise, 
et il n'est pas possible de rEaliser une fer¬ 
meture d'emblee. La situation peut etre plus 
complexe en cas d'hypoplasie pulmonaire, de 
malformations associees, en particular car- 
diaques, ou d'une hernie de coupole diaphrag- 
matique. Dans ce cas plusieurs traitements 
sont possibles [17.13,17.15, 17.17]: 

* technique de Schuster precedemment 
dEcrite. L'enfant est maintenu intubE, ven- 


tile et sedate, et les visceres sont reintegres 
progressivement dans la cavite abdominale 
sur une duree de quelques jours en resser- 
rant tes parois du silo de Silastic® ; 

* mise en place d'une prothese en Gore-tex® 
fixEe aux berges aponEvrotiques, sans fer¬ 
meture cutanEe. I'extubation est possible 
plus rapidement mais il existe un risque 
infectieux local. II est necessaire de reti- 
rer la prothese environ 3 semaines plus 
tard, II persists une eventration residueile, 
dont la cure chirurgicale sera realisEe 
ulterieurement; 

* rEintegraiion progressive des visceres dans 
la cavitE abdominale par une compression 
externe sur la membrane de /omphalocele, 
sur une periode de plusieurs jours, en main- 
tenant le cordon ombifical en traction au 
zenith. L 1 intervention chirurgicale estdiffe- 
reejusqu'au moment ou plusaucun progrEs 
n'est observE ; 

* traitementconservateur en favorlsant I'Epi- 
dermisation spontanEe de la membrane 
de I'omphalocele. La methode consiste en 
(’application quotidienne d'un pansementa 
based© sulfadiazine argentique. Apres une 
periode de plusieurs semaines, la mem¬ 
brane de /omphafocEle est remplacee par 
de la peau, donnant un aspect de volumi- 
neuse eventration. Cette technique a pour 
avantage d'eviter une chirurgie neonatale 
complex©, mais la cure de /eventration doit 
etre reallsee plus tard. 

Evolution postneonatale 

En dehors des situations d’omphalocEle 
geante nEcessitantun sEjouren rEanimation, 
/alimentation du nouveau-ne peut etre debu- 
tee rapidement au decours de la cure chirurgi- 
caie, Le plus sou vent, il n’est pas necessaire 
de mettre en place une voie cfabord vascu- 
laire centrafe. En cas d'omphalocele gEante, 
des complications graves peuvent survenir 
durant la pEriode postoperatoire immediate, 
en rapport avec une hyperpression intra-abdo- 
minale induite par la re introduction des vis¬ 
ceres. Une defaillance respiratoire peut etre 
observEe en cas d’hypoplasie pulmonaire et/ 
ou de hernie de coupole diaphragmatique. 
Dans de rares cas revolution peut aboutir a 
une insuffisance respiratoire chronique. 

En cas de rEanimation et d'hospltalisa- 
tion prolongee, ces enfants sont suscep- 
tibles de developper des troubles de I’oralite 
qu’il est necessaire de prevenir T depister et 
prendre en charge. La presence d'un reflux 
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gastro-oesophagien severe est frequente 
[17-5]. Le recours a une gastrostomie ou a 
une intervention cfwurgicale antireflux gas- 
tro-cesophagien est parfois n^cessaire. 

La mortality, observe essentiellement 
en cas d’omphaloceie geante ou de syndrome 
polymalformatif, esttres variable dun centre 
a I’autre en raison des variabilites de recruit¬ 
ment ou de recours a (Interruption de gros- 
sesse. Le taux de survie des enfants trails 
pour omphalocele tsolee sans malformation 
associee est de 70 a 95 % selon 3es equipes 
[17.14, 17. IS]. 

Evolution a long terme 

La majorite des enfants survivants ont une 
vie normale, mais certains enfants peuvent 
souffrir de sequeNes en rapport avec une 
hypoplasie pulmonatre associee. Les compli¬ 
cations a tong terme sent llees aux maiforma- 
tions associees, au reflux gastro-oesophagiert, 
au risque d f occlusion sur bride. 

Tout comme pour le iaparoschisis, les 
sequel les esthetiques sont frequentes a long 
terme, avec tes cicatrices disgracieuses ou 
I'absence d'ombiiic en cas de technique chirur- 
gicaie ayant about! a I’ablation du cordon ombi- 
lical. Une ombillcoplastie peut etre proposPe. 
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CHAPITRE 18 


Mucoviscidose 

Michet Abely 


Points essentiels 


*4 Cette mise au point ne concerne 
que les manifestations gastro-Intesti- 
nales de la mucoviscidose, Les aspects 
hepatiques de la mucoviscidose sont 
traites dans fe livre Maladies du foie 
et des voles bi/iaires chez l'enfant et 
les aspects nutritionnels dans le livre 
Alimentation de f'enfant en situations 
normaie et patho/ogique, tous deux 
dans la meme collection que le present 
ouvrage [18.1,18.2], 

Le dysfonctionncment du gene 
CFTR (cystic fibrosis transmembrane 
conductance regulator), qui regule le 
transport des ions chlorures de part 
et d'autre de la membrane apicaie 
des cellules epitheliales, a pour conse¬ 
quence la deshydratation des secre¬ 
tions muqueuses, en particular au 
niveau bronchopulmonaire et digestif. 

-4 ^expression clinique de la maladie 
est tres heterogene et variable d'un 
patient a Tautre, II n'y a pas one mucovis¬ 
cidose (CF), mais des mucoviscidoses. 

*4 L’insuffisance pancreatique exo¬ 
crine (!PE) est presente chez environ 
85 % des patients CF. 

*4 Le diagnostic de I' I PE repose sur le 
dosage de Telastase fecale. 

-4 Les extraits pancreatiques gastro- 
proteges ont transforme la prise en 
charge de LIRE chez les patients CF; 

-4 Les pancreatltes sont observees 
quasi exclusivement chez les patients 
CF suffisants pancreatiques. 

goo 


-4 Lc reflux gastro-cesophagien (RGO) 
est plus frequemment observe chez 
les patients CF que dans la population 
generale. II peut contribuera degrader 
la fonctton respiratoire et l'4tat nutri- 
tionnel, en particulier chez les patients 
transplanted. 

-4 L'ileus meconial touche environ 15 % 
des patients CF. 

■4 Le syndrome d’otastruction intesti- 
nale, complet ou incomplet, doit etre 
distingue de la constipation, 

-4 La mucocele appendiculafre est 
specifique de la mucoviscidose. Sa 
decouverte fortuite chez un patient CF 
asymptomatique ne justifie pas d’inter- 
vention chirurgicale systematique, 

-4 La oolite a Clostridium difficile est 
de mauvais pronostic chez les patients 
CF transplants, 

4 La maladie coeliaque et la maladie 
de Crohn seraient plusfrequentes chez 
les patients CF que dans ia population 
generale. 

Avec une incidence de S'ordre de 1 cas 
pour 4 000 na/ssances, ia mucoviscidose est 
la plus frequente des maladies genetiques 
dans les populations ddrigine europeenne. Sa 
transmission est autosomique recessive , et la 
prevalence des porteurs heterozygotes sains 
de ia mutation dans la population generale est 
estimee a 1 sujet pour 25 a 30. La mucoviscF 
dose a iongtemps ete une maladie exclusive 
de I’enfant: la medians de survie ne depas- 
sait pas 5 ans au debut des annees 1960. 
La quasi-totatite des enfants suivis actuelie- 
ment en France dans les CRCM pediatriques 
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deviendra des aduites ; en 2013, la medlane 
de survie etait de t'ordre de 35-40 ans dans 
tes pays industrialises. 

On comptait environ 6 300 patients reper¬ 
tories dans ie registre franca is de la muco- 
viscidose en France en 2013 f dont la moitie 
etait des aduites (www.vaincrelamuco.org/ 
sites/defauit/fiies/registre-2013.pdf). Le gene 
responsable de ia maiadie a ete identifie en 
1989. II est sHue sur le bras tong du chromo¬ 
some 7 (7q31) r et code pour la synthese de ia 
proteine CFJR (cystic fibrosis transmembrane 
conductance regulator), compose? de 1 480 
acides aminesqui regule ie transport des ions 
chtorures de pan et d'autre de la membrane 
apicate des cetiuies epithetiale s. Plus de 1 900 
mutations ont ete identifiees, dont la plus 
frequente porte sur I'elimination d'un a c/de 
amine (phenylalanine) situe en position 508 
sur ia proteine CFTR: it s’agst de ia mutation 
delta F508, presente chez pius de 80 % des 
patients en France. Le dysfonctionnement du 
gene CFTR a pour consequence fa deshydrata 
tion des secretions muqueuses, en particular 
au niveau bronchopulmonaire et digestif. 

Lexpression Clinique de la maiadie est tres 
heterogene et variaPfe d'un patient a Tautre . // 
n’y a pas une mucoviscldose, mais des muco¬ 
viscidoses. Cette heterogeneite de la maiadie 
n’est pas seufement due au nombre tres eleve 
de mutations ; d'autres genes que le gene 
CFTR, dits « modificateurs », Influencent I’ex- 
pression ctinique de ia maiadie , Les patients 
ont un poumon sain a la naissance, mais t at 
teinte pulmonaire apparait des ies premiers 
mois de vie, en raison de Tinflammation et 
de {'obstruction des branches qui favorisent 
les sur infections bronchopulmonaires, en par¬ 
ticular par Srapftyfoeoccus aureus et Pseudo¬ 
monas aeruginosa (bacitfe pyocyanique). La 
colonisation par ie pyocyanique, qui atteint 
environ 50 % des patients, represente un 
tournant dans devolution de la maiadie, avec 
ie risque d’apparition d’une insuffisance res¬ 
pire toire chronique. 

Le pronostic de la mucoviscldose, qui 
depend avant tout de Tatteinte respiratoire r 
s'est considerabiement ameiiore. Les raisons 
en s ont multi pies: diagnostic pius precoce 
per mis par ie depistage neonatal (generalise 
en France en 2002), mise en place d’equipes 
multidisciplinaires dans les centres de res- 
s ounces et de competences de la mucovisci- 
dose (CRCM), creation de reseaux ville-hopitat 
entre CRCM et intervenants liberaux (mede- 
c ins t kinesitherapeutes, infirmiers), application 
de protocotes therapeutiques reposant sur ie 


triptyque drainage bronchique par kinesithera- 
pie respiratoire reguliere, antibiotherapie adap- 
tee en cas de surinfection bronchopulmonaire, 
maintien d’un etat nutritionnel satisfaisant. 

La mucoviscldose a ete identifiee de 
longue date comme une pathotogie digestive 
responsable de diarrhea chronique des la 
naissance, entrainant une de nutrition severe 
aboutissant rapidement au deces a Tepoque 
ou la supplementation en extraits pancrea- 
tiques n'existait pas. Les autopsies pratiquees 
par Dorothy Andersen en 1938 ont identifie 
un remaniement pancreatique sous la forme 
d’une fibrose kystique (18.3}. Cette terminoto- 
gie, cystic fibrosis (CF) en anglais, est empfoyee 
dans la piupart des pays. La frequence des 
troubles digestffs chez les patients attaints de 
mucoviscidose (patients CF) et ieur retentis- 
sement evenfuef sur Tetat respiratoire et ie 
pronostic vitaljustifient qu r un pediatre compe¬ 
tent en gastroenteroiogie soil Integra a i'equipe 
soignante des CRCM pediatriques. 

Cette mise au point ne conceme que tes 
manffestatfons gastro-intestinales de ia muco¬ 
visci dose. Les aspects hepatiques de la muco 
viscidose sont traites dans le tivre « Maladies 
du foie et des voles bitlairos chez i'enfant» 
et les aspects nutritionneis dans le livre «Ali¬ 
mentation de I’enfant en situations normaie 
et pathologique tons deux dans ia meme 
collection que le present ouvrage [18.1,18.2]. 

Physiopathologie 
de I’atteinte digestive 

Le lien entre les anomalies d'expression 
de la proteine CFTR et les manifestations 
cliniques observees au niveau du tractus 
digestif n'est que partiellement elucide. 

Expression de CFTR dans 
te tractus digestif et le pancreas 

^utilisation de techniques d'hybridation 
in situ chez le sujet sain a permis d 1 identi¬ 
fier ['expression de CFTR au niveau du trac¬ 
tus digestif, du pancreas et du foie, Cette 
expression de CFTR varie le long du tractus 
digestif: faible dans Festomac [18.4], elevee 
dans Hntestin grele et le colon, tout particu- 
lierement au niveau des cellules epitheliales 
situees a la base des cryptes [18.4]. Dans 
le pancreas, (’expression de CFTR est elevee 
dans les petits canaux intercalates et plus 
faible dans tes canaux inleriobulaires. 
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Le defaut depression de la proteine 
CFTR conduit tres precocement a des alte¬ 
rations des fonctions imtestinales et pan- 
criatiques avec, in utero, des remaniements 
pancreatiques et une obstruction de I'il^on 
terminal. Lepithbiium intestinal, tout comme 
lepithelium respiratoire, est caracterise par 
un defaut de secretion de chlore via CFTR 
et un defaut d'inhibition de I'absorption de 
sodium via le canal ENaC, ce qui conduit a des 
modifications des s6cr6tions intraluminales. 


Du defaut depression 
de CFTR a I’atteinte digestive 

Mafgre (’identification du gene CFTR, les 
anomalies de production et de regulation des 
mucinesdans I'intestin restent mal connues. 
II ne semble pas exister de correlation entre 
le defaut depression de la proteine CFTR et 
I 1 importance des pathologies liees a I'accu- 
mutation du mucus, comme I’ileus meconial* 
La surproduction de mucus ne semble pas 
en lien direct avec le defaut proteique, mais 
en est plufot une consequence secondaire. 
La reaction inflammatoire observee au niveau 
du tractus digestif semble differente de celle 
observee au niveau respiratoire, ou intement 
egalementle processus infectieux, Le models 
murin surexprimant ENaC est un example de 
rGponse inflammatoire secondaire k ta dbs- 
hydratatlon du liquide de surface et k (’accu¬ 
mulation de mucus, L’absence de bicarbonate 
intraluminal seraiit egalement un stimulus 
entralnant un defaut de la maturation des 
mucines et de leur liberation dans respace 
luminal [18.5]. Contrairement a ce qui est 
observe au niveau bronchique, le niveau d'ex¬ 
pression de I'ARNm correspond ant a CFTR 
au niveau du tractus digestif est similaire 
chez le foetus et Ladulte. Les alterations des 
fonctionnalites sont globalement Identiques 
a tout age et expliquent de ce fait la surve- 
nue d’anomalies des la periode antenatate 
(atteinte pancreatique et ileus meconial}. II 
est admis qu'il existe une hyperplasie des cel¬ 
lules muclpares dans Tensemble du tractus 
digestif chez les patients CF, etque Eobstrue- 
tion par le mucus est un mecanisme essen- 
tiel a Eorigine des complications digestives 
dans la mucoviscidose. Cependant, cette 
hyperplasie reste inexpliquee ; la presence 
de proteine CFTR n'a pas pu etre identifiee 
par immunomarquage au niveau des cellules 
mucipares non CF [18.5]. 


La dysmotricite du tractus digestif pour- 
rait etre un cofacteur de ces complications 
digestives. Les resultats sont cependant 
discordants. En utilisant une technique de 
videocapsule, les temps de vidange gastrique 
et de transit colique et global ne sont pas 
differents entre patients CF et non CF, alors 
que le temps de transit au niveau de I'intestin 
grefe est significativement plus long chez les 
patients CF [18.6]. If semble que le muscle 
lisse intestinal ne soil pas altere chez le nou- 
veau-ne. Par la suite, la fiore intestinale pour- 
rail influencer les taux de prostaglandins E2 
et ainsi affecter ta fonctionnalite du muscle 
lisse intestinal. 

II est observe au niveau de I'tleon termi¬ 
nal une inflammation muqueuse et transmit- 
rale, tant chez les nouveau-nes ayant un ileus 
meconial que chez les aduftes souffrantd'un 
syndrome destruction intestinale distale. II 
n'est cependant pas possible de savoir si 
cette inflammation est une cause ou une 
consequence de cette obstruction intesti¬ 
nale, L'examen anatomopathologique ne met 
pas en evidence d'anomalie des plexus. En 
revanche, Eetudefonctionnelle de la motricite 
intestinale par manom^trie duodenale est en 
favour d r un syndrome de pseudo-obstruction 

[18.7] , 

Un dysfonctionnement destransporteurs 
des acides btliaires au niveau de I'ileon ter¬ 
minal (IB AT, Meat bile adde transporter et 
ASBT, apical sodium-dependent bile acid 
transporter) a £te evoque comme cofacteur 
destruction (ileus meconial et syndrome 
^obstruction intestinale dsstale), mais les 
etudes montrent des resultats discordants 

[18.8] . Des anomalies de ta secretion des hor¬ 
mones intestlnales (motiline, entdroglucagon, 
neurotensine, peptide YY) pourraient aussi 
etre impliquees dans ta dysmotricite intes¬ 
tinale observee chez les patients CF [18.9]. 


Atteinte pancreatique 

Physiopathologie de I’atteinte 
pancreatique 

Le modele porcin a permis de mieux 
comprendre la physiopathologie de I'atteinte 
pancreatique. Au stade foetaL on observe 
deja une atteinte inflammatoire en patch, et 
une atrophie des acini. Chez le porcelet k 
terme f on note une hyperplasie des cellules 
muqueuses, et les canaux sont obstrues 
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Figure 18.1, Co modele decrit le role respectif des facteurs dependant do CFTR qui contribuont 
a la survenue d'une insuffisance pancreatique et d'une pancr^atite. Deux facteurs s'assoclent: 
la severite de [obstruction ductale et le degre de synthese enzymatique residuelle dans les 
acini (d'apres [18.11]}. 


par la presence intraluminale de mucus, Les 
genes pro-inflammatolres sent actives des le 
stade foetal cbez le porcelet CF, de meme que 
les genes impliquesdans la cascade du com¬ 
plement et les genes prcfibrotiques [18,10], 

De Vinsuffisance pancreatique 
a la pancreatite 

L'atteinte pancreatique est caraetdrisde 
par {'association variable d'une alteration de 
la production acinaire et d’une obstruction 
ductale. La figure 18.l represente la part 
respective de chacune de ces anomalies en 
fonction de fafonctionnalite de CFTR [18,11], 
Dans la forme la plus severe, le dysfonction- 
nement de la prot^ine CFTR est responsable 
de I' hyper vise os ite des secretions pancrea- 
tiques, qui provoque une obstruction ductale 
complete et une production acinaire nulle, 
en raison de la destruction secondalre des 
acini par des phenomdnesd’autodigestion : le 
patient est insuffisant pancreatique. Le tissu 
acineux est progress I vement remplace par du 
tissu fibreux, avantque n'apparaisse une invo¬ 
lution adipeuse. LesTlots de Langerhanssont 
quant a eux longtemps epargnes. Du fait de 
[absence de production acinaire, ces patients 


ne presentent pas de pancreatfte aigue. En 
revanche, cbez les suffisants panerdatiques, 
on observe une production acinaire coupiee 
a une obstruction ductale partietle. Dans ces 
situations, le risque de pan crest ite aigue est 
present. Dans une grande cohorte itaio-cana- 
dienne, 22 %des patients suffisants pancrea- 
tiques ont presente au meins un episode de 
panerdatite aigue [18.11]. 

Defaut de production 
de bicarbonates 

Les modifications du pH gastrointestinal 
chez les patients insuffisants pancreatiques 
sent peu connues. Des informations ont dte 
obtenues grice £ I’emploi de capsule pouvant 
mesurer le pH intraluminal et le temps de 
transit [18,6]. IE est observe une difference 
significative entre les valours moyennes de 
pH durant les 25 premieres minutes de tran¬ 
sit dans I'intestin proximal. Chez les patients 
CF, un interval de temps plus important est 
necessaire pour obtenir un pH entre 5,5 et 
6, indispensable pour permettre une disso¬ 
lution du traitement enzymatique substitute 
soulignant [importance de la secretion bicar- 
bona tee dans la digestion (fig, 18,2) [18,6], 
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Figure 18.2. Dcfaut de tamponnement de Lacidite gastrique au niveau de I'intestin proximal 
chez le patient atteint de mueoviscidose (d'apres [18.6]). 


insuffisance pancreatique 
exocrine 

Physiopathologie, 
symptomatologie clinique 
et diagnostic 

L’i insuffisance pancreatique exocrine 
(IPE) est presente chez environ 85% des 
patients CF [18.12] ; 65 % des nourrissons 
CF sont identifies comme insuffisants pan- 
creatiques au moment du diagnostic et 15 % 
des patients initialement considers comme 
suffisants pancreatiques deviendront insuffi¬ 
sants pendant la premiere annee, 

L F insuffisance de secretion en iipase r tryp- 
stne et chymotrypsine entrains un syndrome 
de maldigestion et de malabsorption des 
graisses et des proteines qui a un effet dele¬ 
ter© surl etatnutritionnel ©test responsable 
de carences en vitamines llposolubles A r D r 
E, K, et en acides gras essentiels. Le deficit 
de la secretion en amylase pancreatique est 
responsable d'une maldigestion de I'amidon 
aboutissant a une fermentation bacterienne 
colique accrue, dont les consequences sont 
mal connues. La steatorrhde rVest pas la 
seule cause de pertes caloriques fecales, 
on pent y ajouter ies pertes iiees aux bat¬ 
teries coliques, ainsi qu'a la malabsorption 
provoquee par les anomalies du mucus intes¬ 
tinal et de la motricite digestive. Les pertes 
energetiques fecales chez les patients CF 
atteints de mucoviscidose sent repr£sent£es 
pour environ 40 % par la steatorrhPe et 30 % 
par la masse bacterienne fecale. Meme en 


[’absence de steatorrhee pathologique, les 
pertes dnergdtiques fecales sent esiimees 
£ environ 2 keal/g de selles [18.13]. 

II existe une correlation genotype-pheno¬ 
type en ce qui concerne I'IPE : 97 a 98 % 
des patients homozygotes pour la muta¬ 
tion delta F-508 [soil environ la moitie des 
patients) en sont porteurs centre 72 % des 
patients heterozygotes composites pour la 
mutation delta F 508 , etseulament 36 % des 
patients qui ne possedent pas cette muta¬ 
tion [18.14], L’absence dIPE est un facteur 
de bon pronostic ; meilleuretat nutritionnel, 
moindre frequence de (’infection chronique 
ci pyocyanique et moindre degradation de la 
fonction respiratoire. 

L'IPE ne s’exprime cliniquement que 
lorsque plus de 90 % du pancreas sont 
detruits. L'IPE non ou insuffisamment trai- 
tee peut se rnanifester par une diarrhee 
graisseuse, des douleurs abdominales, un 
balfonnement, voire un prolapsus rectal ou 
un syndrome destruction intestinale dis¬ 
tale ; elle peutcontribuera [’apparition d K une 
denutrition, deleter© sur le plan respiratoire, 
LIFE peut survenir secondairement chez des 
patients initialement« suffisants » pancrea¬ 
tiques, d’ou la necessite d’une surveillance 
r£guli£re de la fonction pancreatique, en par¬ 
ticular chez les jeunes nourrissons depistes 
initialement suffisants pancreatiques. 

L'evaluation precise de la secretion 
enzymatlque du pancreas necessite la 
realisation d’un tubage duodenal. Ce test 
invasif n’est jamais utilise en pratique Cli¬ 
nique ; il est r^serv^ 3 la realisation de tests 
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pharmacologiques evaluant la biodisponibj- 
lite des enzymes pancreatiques d'origine 
animale destines a traiter I'IPE («. extraits 
pancreatiques », EP). L’etude de la steator- 
rh£e consiste en la mesure de la quantity de 
graisses fees les (en g/24 h) au cours d r un 
recueil de selles realise pendant au moins 
3 jours consecutifs [18.12], Idea lement, 
on mesure le coefficient cTabsorption des 
graisses (CA) [(graisses ingbrees-graisses 
excrete es)/gra is ses in gardes) x 100)]. La 
steatorrhee est consideree comme anorma- 
lement e levee lorsque le CA est inferieur a 
90-93 % chez I’enfant de plus do 1 an, SI! 
n'est pas possible de calculer les ingesta 
pendant 3 jours consecutifs, on se contents 
de la seule mesure de [a steatorrhee, patho- 
logique au-dela de 4-5 g/j. Meme en cas 
d'IPE severe, la sensibilite de la mesure de 
la steatorrhee ne depasse pas 70 % t et sa 
specificite est de Tordre de 60 a 75 %. En 
dbpit de ses limites etde ses inconvbnients, 
en particular la durbe du recueil des selles. la 
mesure de la steatorrhee reste la principale 
m ettiode pe rmett a nt d 'eva I u er o bject i ve m e nt 
I'efficacite de la supplementation en EP, Le 
dosage de i'elastase fecaie T non degradee 
au cours du transit Intestinal, est considers 
comme un bon reflet de la sbcrbtion pancrea- 
tique exocrine, Les avantages principaux de 
ce dosage sont qu'il est realisable sur un 
seul echantlllon de selles et qu'il n'est pas 
influence par la prise concernitante d’EP. 
Les valeurs normales se situent au-dessus 
de 200 pg/g de selles: la sensibility est 
de Tordre de 98-100 % et la specificite de 
93400 % [18.12], 

Traitement par les extraits 
pancreatiques 

Le traitement de Hnsuffisance pancrea- 
tique exocrine repose sur I'enzymotherapie 
substitutive oraie, adaptee au contenu en 
graisses des aliments. Les premiers extraits 
pancreatiques (EP) provenaient de pancreas 
d'origine porcine qui possedaient de faibles 
activltes enzymatiques et etaient inactives 
par I’hyperacidite gastrique et la diminution 
de la secretion bicarbonatbe, observees au 
cours de la mueoviscidose, La mise sur le 
marchb d'EP protbgbs de I'inactivation par 
I'acidite gastrique grace a un enrobage gas 
troresistant, dont le defilement s’effectue a 
des pH superieurs a 5,5 ou 6, a represente un 
progres decisif dans la prise en charge diges¬ 
tive et nutritionnelle de la mueoviscidose, Afin 


d'adapter au mieux la posologie des extraits 
pancreatiques (EP) T H est necessaire d'effec- 
tuer une demarche d 'education therapeutique 
chez les parents et le jeune patient afin 
d'identifier la teneur en graisse des aliments. 
II est recommandb de prendre les extraits 
pancreatiques en debut de repas et eventuel- 
lement d'effectuer une prise supplemental^ 
si le repas depasse 30 minutes. Afin d’avoir 
une efficacite optfmale, II oorvlentde verifier 
la date de peremption et aussi de s'assu- 
rer que les conditions de conservation sont 
respectees, les extraits pancreatiques etant 
degrades lorsque la temperature ambiante 
excede 25 °C, 

Les EP se presentent sous forme de 
gelules contenant prds dune centaine de 
microspheres ; elles sont donnees au dbbut 
du repas ou de ia collation [18.15], Leur taille 
varie de 1,2 a 2 mm, et ce petit diametre 
permet un passagetranspylorique synchrone 
au repas, C'est refficacite de ces EP gastro- 
protdgesqui a permls d’augmenter rapport en 
graisses et done de mieux couvrir les besoins 
bnergetiques augmentbs des patients. Le but 
de la supplementation en EP est d'obtenir une 
absorption intestinal© des graisses et des pro- 
teines la plus proche possible de la normale,. 
en surveillant dans Hdeal le CA des graisses, 
a ddfaut la steatorrhee. En pratique Clinique, 
on se centente le plus souvent de verifier la 
bonne reponse du patient aux EP : absence de 
douleurs abdominales et/ou de diarrhee grais- 
seuse T et maintien d'un bon etat nutritionneL 

Des recommand at ions pour la posolo¬ 
gie des EP ont ete publiees conjointement 
par TESPEN (European Society for Clinical 
Nutrition and Metabolism ), I'ESPGHAN (Euro¬ 
pean Society for Paediatric Gastroenterology , 
Hepatology and Nutrition) et LECFS (European 
Cyst/c Fibrosis Society) [18.16] (tab. 1B.1). 
La dose quotfdfenne total© est estimee pour 
trois repas et deux ou trois collations par 
jour. Lorsque les symptomes de malabsorp¬ 
tion (diarrhee graisseuse, douleurs abdomi- 
nales) persistent, il faut d’abord rechercher 
des facteurs de mauvaise efficacite des EP : 

* utilisation d'EP soumis a une chaleur 
excessive ; 

* pose des EP en dehors et non pas en debut 
des repas ; 

* consommation excessive de jus de fruits ; 

* absence de prise d'EP lors de la consomma¬ 
tion de fall et/ou la prise d’une collation ; 

* mauvaise observance du patient (ref us de 
ia maiadie, souhait de resfer mince). 
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Tableau 1S.1 Recommandations pour ia posologie des extracts pancreatiques 
(d'apres [18.16]), 


Age 

Supplementation 

Nourrissons 
(> 1 an) 

Dosede 2 000 4 000 unites lipase/120 mLde preparation pour nourrissons ou de suite 
(ou estimation de la prise de lait maternal) et environ 2 000 unites lipase/g de graisses 

Enfants (1 a 4 ans) 

Dosedc 2 000 a 4 000 unites lipase/gde graisses, cn augmcntant la dose si neeessaire 

Enfant s > 4 ans 

Debuter avec une dose de 500 unites lipase/kg poids/repas, en augmentanl si 
neeessaire jusqu'a une dose maximale de : 

* 1 000 a 2 500 unites lipase/kg poids/repas, ou 

* 10 000 unites lipase/kg poids/j, ou 

* 2 QQ0£ 4 000 unites lipase/g de graisses consommdes dans les nspas, les collations 
et les boissons 


L 1 augmentation des doses d’EP n'est d4ci- 
dee qu'apres avis medical et non pas a la seule 
initiative du patient et/ou de sa famille ; [auto- 
medication est en effet un facteur de risque 
d’augmentation inconsiderate des doses 
d'EP. Au-dela d'une dose d'EP de 2 500 uni¬ 
tes lipase/kg/repas, une maladie associee a 
la mucoviscidosedoitetre evoquee ; maladie 
coeliaque, intolerance au lactose, pullulation 
microblenne intestinele, infection bacterienne 
ou parasitaire, maladie de Crohn. En [absence 
d’une telle maladie associee et sous reserve 
de Techec des adjuvants des EP (of, infra), 
[augmentation des doses d'EP au-dela de 
2 500 unites fipase/kg/repas n est justifies 
que si son efficacite est document^, id£a- 
lenient par ['amelioration du CA des graisses 
ou a defaut de ia steatorrhee, au minimum 
par la disparition des symptomes digestifs et/ 
ou [amelioration de I’etat nutritionnet. II est 
recommand£ de ne pas d^passer la dose de 
10 000 unites lipase/kg/j, avec un maximum 
de 250 000 unites iipase/j* La consummation 
de doses tres elevees d'EP, pouvant depas¬ 
ser 20 000 unites lipase/kg/j, a en effet 
ete associee dans les annees 1990-1995 £ 
[apparition de cas de stenose colique, dont 
aucune observation n'a cependant ete rap- 
portee en France, II s’agissait d'un tableau 
non spdcifique destruction intestinate dis¬ 
tale resistant au traitement rrtedicat, parfois 
associee a une diarrhee sanglante [18.17], 
L r intervention chirurgicale pouvaittrouverune 
stenose du colon ascendant necessitant une 
hemicolectomie droite ; [examen anatomo- 
pathologique mettait en Evidence une fibrose 
sous-muqueuse importante, responsable 
d’une stenose intraluminale du colon. La 
stenose serait due a un depot de coliagene 
dans la sous-muqueuse. Certaines etudes ont 
£voqu£ ie role de copolynrtere rrtethacrylique 


implique dans fe processus de gastroprotec- 
tion. Depuis f peu de donnees ont §te publi^es 
sur cette entite. Descassimilaires ont ete rap- 
portes chez Tadulte, dont un qui n’avaft pasde 
supplementation en enzymes pancreatiques, 

Lorsque la steatorrhee est insuffisam- 
ment controlee malgre une prise et une 
posologie apparemment adequates d'EP, 
la prescription concomitante d'un adjuvant 
thdrapeutique, destine a reduire [hypersecre¬ 
tion gastrique acide qui peut gener I’activfte 
des EP, devient justifiee. Le bicarbonate de 
sodium a ete abandon ne en raison de son 
gout mediocre a doses elevees, de meme 
que les antis^creioires de type antagoniste 
des recepteurs H2 a ['histamine et ia tau 
rine f dont [efficacite n'a pas ete demontree. 
L'adjonction aux EP d’omeprazole a la dose 
de 20 a 40 mg/j chez I’adulte en une prise 
quotidienne, permet une diminution de [ordre 
de 20 % de la stdatorrhee par rapport aux EP 
seuls, Une revue recente de la literature a 
neanmoins conclu en la necessity de nou- 
velles etudes avantde confirmer I'interet des 
inhibiteurs de la pompe a protons dans cette 
indication [18.18], 

De nouveaux extraits pancreatiques 
contenant du bicarbonate sont en cours 
devaluation. Ills pourraient amdliorer leur 
action dans Hntestin qui rests avec un pH 
anormalenient bas, L'efficacite de cet apport 
an bicarbonates sur les capacites d’absorp- 
tion reste cependant mcertalne, Des dtudes 
recentes ont evalue [action d’une enzyrno- 
thdrapie substitutive non porcine : ia liprota- 
mase. Malgre des premiers resultats positifs, 
la FDA (Food and Drug Administration) n'a pas 
encore donne son accord pour la mise sur 
le marche et demande des etudes supple- 
mentaires pour prouver la pertinence de ce 
traitement dans la mucoviscidose [18.19]. 
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Supplementation en vitamines 
liposolubles 

La supplementation en vitamines lipo- 
solubles ADEK doit etre associee a la prise 
d'extraits pancreatiques* Les posologies 
re commandoes par I'ESPEN, LESPGHAN et 


I'ECFS sont indiquees dans 3e ableau 18.2 
[18,16]. Ces posologies sent adaptees aux 
dosages vitaminiques seriques, L’augmenta 
tion de I'esperance de vie des patients a fait 
^merger le probldme de I'ost^oporose. Les 
supplementations en vitamine D et en vita- 
mine K P sent importantes afin de permettre 
une bonne mineralisation osseuse. 


Tableau IS.2. Recommendations d’apports en vitamines chez les patients ay ant 
une insuffisance pancreatique exocrine (d'apres [18,16]). 


Vitamine 

Supplementation 

Valeur serique de reference 
et frequence des contrdles 

Vitamines liposolubles 

Vitamine A 

Dose dependant des valours seriques et du type de 
supplement: 

* retinol (vitamine A pretormee); dose de 4 000 

5 10 000 Ul/], d^buter de manure progressive, 
adapter la dose pour attesndre la valeur serique 
de reference 

* b£tacarotene (provitamins A): prescrire 

1 mg/kg poids/j (maximum : 50 rrig/j) pendant 

1 2 semaines, suivre avec la dose d’entretien 
(maximum : 10 mg/j) 

Valeur serique de reference pour le 
laboratoire 

Controller tous les ans et 3 a 6 mois 
aprds un changement de dose 

Vitamine D 

Dose dependant des valeurs seriques qui variant avec 
les apports alimentaires et Lexposition au soleit: 

* dose initiate de vitamine D3 (cholecalciferol): 

- nourrissons (< 1 an}.: 400. Ui/j (dose maxtmale : 

1 000 UI/J) 

- enfants > 1 an : 800 Ui/j (dose maxi male : 

2 000 Ul/j de 1 a 10 ans et 4 000 Ul/j > 10 ans) 

* dose d'entretien : a adapter au dosage annuel 
de la 25(0H) vitamine D, realise id^aiement a la 
fin de I’hiver 

25 (OH) vitamine D serique ; 

> 20 ng/mL {- 50. nmol/L) 

Contrdler tous les ans, et 3 a 6 mois 
apres un changement de dose 

Vitamins E 
(tOCQphprOls) 

Dose d' alphalocopherol : 100 a 400 Ul/j; 50 Ul/j 
pour les notirrissons (< 1 an) 

(1 mg = 1 Ul) 

Rapport alpha-tocopherol plasmatiqua/ 
Cholesterol >5,4 mg/y 

Controler tous les ans, et 3 a 6 mois 
apres un changement de dose 

Vitamine K 

Dose de vitamine K1 ■ 

* nourrissons : 0.3 a 1 mg/j 

* enfants > 1 an : 1 -10 mg/j 

Dosage bbchimique non disponible 
en routine 

Vitamines hydroso tables 

Vitamine B12 

Supplementation parfois necessaire apres resection ileale etendue 

En cas de deficit: 100 pg/mots, en injection intramusculaire 

Vitamine G 

Supplementation uniquement en casd'apport nutritionnel insuffisant 


Ul = unites imtemationales. 

Facteurs de conversion * vitamine A: 1 |jg =. 0,3 Ul ; vitamine D : 1 pg =. 4Q Up vitamine E : 1 mg. = 1. Ul. 

La r>to$sit6 d"une supplementation viteminiquc chez les patients CF ayant une fonciion pancreatique normals doit §tre 
evaluee individuellement en fonction des laux seriques des vitamines. 
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Pancreatites 

La symptomatology cEinique et le traite- 
ment des pancreatites argues observees chez 
les patients CF, presque toujours suffisants 
pancreatiques, ne sent pas differents de ceux 
des patients non CF. La rEhydratation intra- 
veineuse est essentielie, compile par des 
antaigiques non opiaces pour eviter rappari- 
tion d'un syndrome occlusrf ou d’un syndrome 
d'obstruction intestinal© distale [18,20]. La 
reprise ali mental re est effectuee avec un 
regime pauvre en graisses qu'il ne faut pas 
prolonged au risque de diminuerl’apportcaio- 
rique, La survenue de pancreatites chez ie 
patient suffisant pancreatlque peut entraTner 
une modification de son statut pancreatique* 
pouraboutira une insuffisance qu'il convien- 
dra de substituer. II est done important de 
quantifier, chez ces patients, i'elastase fecale 
a distance de ['episode aigu. Les pancreatites 
bilialres son tres rares chez les enfants CF. 

Reflux gastro-cesophagien 

Reflux gastro-cesophagien 
et mucoviscidose 

Le reflux gastro-cesophagien (RGO) est 
plus frequemment observe chez les patients 
Cf que dans fa population gEnErale [18.20], 
Corn me au cours de toute pathologie res¬ 
piratoire, il est favorise par la distension 
thoracique, la toux et la kinesitherapie, Des 
anomalies primitives de la motricite oesogas- 
troduodenale ont egalement ete decrites, 
avec une frequence ElevEe d’episodes de 
relaxation transitoire du sphincter inferieur 
de I’cesophage, un ralentissementdu peristal- 
tisme cesophagien et de la vidange gastrique, 
voire un reflux duodenogastrique [18.12]. La 
majorite des RGO observes sont acides, bien 
que cfes RGO alcalins aient ete mis en Evi¬ 
dence par impEdancemEtrie ossophagienne. 

Le RGO peut contribuer a la diminution 
des ingesta et a la degradation de i'etat nutri- 
tionnel ; et aggraver la fonction respiratoire, 
en entratnant des micro-inhalations et des 
bronchospasmes, et en accentuant i'inflam- 
mation bronchique. Les micro-inhalations 
biliaires pourraient favoriser l adaptation du 
pyocyaniqueen souches muco'ides au niveau 
bronchopulmonaire, Le RGO doit etre recher¬ 
che par pH-metrie ou mieux par pH-impedan- 
cemEtrie (pourdepister un RGO non acide ou 
controler i'efficacite du traiternent) lorsque 


I’etat respiratoire se degrade de fagon inex- 
pliquee, L’endoscopie estjustifiee en casde 
suspicion clinique d'cesophagite. Les prokine- 
tiques n’ont pas dEmontrE leur efficacitE au 
cours du RGO, tout com me les protecteursde 
la muqueuse oesophagienne, Le traiternent 
repose essentiellement sur les inhibiteurs 
de la pompe a protons (IPP), souvent deja 
presents pour leur effet benefique sur la 
biodisponibiiite des extraits pancreatiques. 
En cas d'inefficacitE des IPP, objeetivEe par 
une pH-impedancemetrie, une fundoplicature 
chirurgicale doit etre envisages, surtout si 
le RGO est associe a une symptomatology 
respiratoire severe ou a. une degradation de 
I’Etat nutritionneL Le taux de complications 
liees E la fundoplicature n'est pas different 
de celui observe chez les patients indemnes 
de mucoviscidose. La recidive du RGO est 
frequent© a distance de la fundoplicature, 
alors que le dumping syndrome secondaire 
a la chirurgie semble rare. 

Reflux gastro-oesophagien 
et transplantation pulmonaire 

^incidence du RGO est ElevEe, pouvant 
atteindre jusqu’a 90 % t chez les patients 
ayant requ une transplantation pulmonaire, 
Elle peut etre en Men avec une lesion per- 
operatoire du vague, les traitements immu- 
nosuppresseurs, ou un RGO meconnu avant 
la transplantation [18.21J. Selon le registre 
international des transplantations cardiopul- 
monaires (https://www.ishlt.org/registries/ 
heart lungregistry.asp), fa mediane de survie 
chez les patients CF ayant beneficie d'unc 
transplantation pulmonaire entre 1990 et 
2013 est de Lordre de 5,5 ans. Ces resul- 
tats, inferieurs a ceux des autres transplan¬ 
tations d’organes sol ides, sont en lien avec 
le developpement de bronchiolite obliterante T 
associant inflammation et fibrose, qui peut 
conduire au rejet, puis au deces du patient. 
De nombreux travaux ont dEmontrE le role 
dElEtEre du RGO dans la survenue d'une bron¬ 
chiolite obliterate [18.21]. 

Ces donnees incitent a proposer la 
recherche d'un RGO en cas de projet de trans¬ 
plantation pulmonaire ou d’apparition d’une 
bronchiolite obliterate apres la transplanta¬ 
tion. Lorsque le RGO n'est pas controle par 
les IPP, le traiternent chirurgical ne doit pas 
etre recule, pour redulre les risques anesthe- 
siques et la morbidity postopEratoire en cas 
d’atteinle respiratoire severe. 


Mucoviscidose 


235 




Obstruction intestinale 

L’ileus myconial neonatal et le syndrome 
d'obstruction intestinale distale (SOID), 
considere comme un « equivalent » d'ileus 
meconial, constituent Ee cadre das patholo¬ 
gies obstructives sntestinales au cours de la 
mucoviscidose, lls resultent de I'augmenta- 
tion de la viscosity du mucus intestinal et du 
ralentisse merit du temps de transit intestinal. 

Ileus meconial 

Lileus meconial (1 M) est defini comme 
line obstruction de meconium compact au 
niveau de I'ileon terminal, qui realise une 
occlusion en periode neonatale immediate. 
Deux formes d'lM sont identifiees : la forme 
simple, isolee et la forme complex©, associee 
& d’autres pathologies intestinaies, telies une 
atr£sie du gr£le, un volvulus, une necrose ou 
une perforation intestinale [18.22]. L'lM n'est 
pas pathognomonique de mucoviscidose, 
dont, environ 20 % des nouveau-nes sont 
indemnes, En I'absence de mucoviscidose, 
I1M pourrait etre lie a une immaturity des 
plexus myentdriques et des cellules de Cajal, 
et ii seraitplusfr6quemment compiexe (80 % 
contre 39 % en cas de mucoviscidose). 

L'lM touche environ 15 % des patients CF, 
et survient plus volontiers en cas de genotype 
severe, en particulier chez les patients homo* 
zygotes Oeita F-508 [18,23], Dans cortaines 
etudes, la totality des patients CF ayant un 
IM compiexe etaient homozygotes defta F-508 
[18.23]. Plusieurs g£nes modifrcateurs pour 
raient constituer des facteurs de risque de 
survenue d’un IM, Les etudes sur ie modele 
murin ont evoque le role de Cfml, non confirm© 
chez ['Homme, Deux autres genes modifica¬ 
teurs candidate ont ete identifies (ADIP0R2 et 
SLC444) [18.24], mais leursfo notions restent 
inconnues. Un variant du gene CLCA1 a egaie 
ment ete identifie comme gene modificateur 
potentiel dans une etude effectuee sur une 
population europeenne [18.25). 

La symptomatology est celfe d'un syn¬ 
drome occlusif, avec absence de meco¬ 
nium et de gaz, ballonnement abdominal 
douloureux, vomissements souvent biiieux. 
La complication a craindre est la peritonite 
meconiale. La radiographie d’abdomen sans 
preparation (ASP) montre une distension des 
anses digestives, et une absence d'air dans 
le colon (mucoviscidose). Des calcifications 
visibles A I'ASP orientent vers une peritonite 
myconiale. 


Le lavement opaque a la Gastrografine 1 * 
avec une concentration de 25 a 50 % r realise 
avec prudence sous pression hydrostatique 
faible, permet souvent de lever ['obstruction. 
II peut etre repetd dans un ddlai de 12 k 
24 heures [18.26]. En cas d’dchec ou de 
peritonite meconiale, letraitementchirurgical 
s’impose en urge nee, Le pronostic initial des 
patients CF presentant un IM s’est conside- 
rablement ameliore. La survie et 1'etat nutri- 
tionnel de -ces patients ne sont pas diffdrents 
des patients CF indemnes d'lM [18.27], mais 
1'evolution de 3eur fonction respiratotre pour¬ 
rait etre moms favorable. 

Syndrome destruction 
intestinale distale (SOID) 

Un groupe de travail de I'ESPGHAN a pro¬ 
pose des definitions plus precises du SOID et 
de la constipation, car il existait une relative 
confusion entre ces deux diagnostics [18.28, 
18.29]. Le SOID est defini comme une obs¬ 
truction fycale aigue complete ou incomplete 
dans la region ileocaecale, et la constipation 
definiecomme une impaction fecale progres¬ 
sive de I’ensemble du colon [18,29], 

LeSOIDcompletassocie : 1) une obstruc¬ 
tion intestinale complete avec des vomisse¬ 
ments biiieux ou des niveaux liquides sur la 
radiographie d’abdomen sans preparation ; 

2) une masse palpee en fosse iliaquedroite ; 

3) des douleurs abdominales et/ou une dis¬ 
tension abdominals. Le SOID incompletasso- 
cie les symptomes (2) et (3). 

La prevalence du SOID esttres mal connue, 
evaiuce a 10-20 % quels que soient rage et le 
sexe. Le SOID est beau coup plus frequent chez 
les patients ayant un genotype severe, une 
insuffisance pancr§atique, des antecedents 
d'lM ou de SOID, ou un diabete [18.30]. Aucun 
facteur declenchant n a pu etre identifie avec 
certitude, mais on trouve souvent la notion 
d’un deficit d’apport hydrique, d une exposition 
a une forte chaleurou d'une supplementation 
inapproprtee en EP. II faut iliminer une muco¬ 
cele appendiculaire, une appendicite aigue et 
une invagination intestinale aigue. 

L'incidence du SOID a ete estimee dans 
une ytude multicentrique europeenne k 
6,2 ipisodes pour 1 000 annees-patient 
[18.29]. Dans 20 % des cas, on notait des 
recidivesde SOID ;92 % des patients etaient 
insuffisants pancreatiques et 44 % a valent 
des antecedents d'lM ; 82 % avafent un geno¬ 
type syvyre et 52 % etaient homozygotes 
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delta F-50S. Le traitement medical eta it effi- 
cace dans ta quasi-totalite des cas (96 %}. 

Le SGID s'observe plus fr^quemment 
apr&s transplantation putmonaire, en parti¬ 
cular durant la periods postoperatoire. Ceci 
poyrrait etre en lien avec des facteurs de risque 
supplemental res tel sque la deshydratation, la 
prescription d'opiaces et Fimmobilite. 

Le traitement du SOID est avant tout 
empirique en i'absence d'6tudes controlees 
et randomisees. En cas de SOID incomplet, 
le trartement repose sur la rehydratation orale 
associee a un laxatif osmotique buyable 
contenant du polyethylene glycol (PEG), a la 
dose de 20-40 mL/kg/h (maximum : 1 L/h) 
pendant S heures et 3 des amlalgiques non 
opiaces. La vidange surviient habituellement 
en 2a 6 heures. La resolution complete des 
symptomes doit etre obtenue et ia radiogra- 
phie d’abdomen sans preparation peut etre 
utilisee pour verifier la disparition du SOID. 
II est aussi possible d’utiliser le meglumine 
midotriazoate de sodium (Gastrogratine ") par 
voie orale ou sonde nasogastrique, le l eT jour 
a la dose de 50 mL dilues dans 200 mL d'eau 
ou de jus de fruits chez les enfants < 6 ans 
et de 100 mL dilues dans 400 ml chez les 
enfants > 6 ans, les jours suivants & demi- 
dose [18.30]. 

En cas de SOID complete il est possible de 
debuter le memo traitement en [’absence de 
vomissements. En cas d'echec ou d'emblee 
en cas de vomissements bilieux, 1'hospita- 
lisation est necessaire pour debuter une 
rehydratation intraveineuse et une aspiration 
par sonde nasogastrique. La Gastrografine'*, 
qui est radio-opaque, peut etre utilisee en 
lavements a la dose de 100 ml dilues dans 
4 volumes cfeau, II est possible d’en suivre 
sous amplificateurde brillance la progression 
sous une pression hydrostatique jusqu'£ son 
arrivee dans Hleon terminal II convient d'etre 
prudent car il a ete rapporte des complica¬ 
tions a type de choc, perforation et d entero- 
colite uiceronecrosante. II a ete egalement 
propose I’instillation de Gastrografine® dans 
3'ileon terminal par coloscopie, Ces diff§rents 
traitements rendent la prise en charge chirur- 
gicale tres rarement necessaire [18.30], 
Avant d'envisagcr une resection ileocsccale 
chirurgicafe, il est possible de reafiser un 
lavement a la Gastrografine® par entdrotomie. 

La prevention des recidives repose sur 
une hydratation adaptee a la temperature 
exterieure et aux activites physiques, une 
bonne observance de Topotherapie pancrea- 
tique, et r utilisation de PEG per os a ia dose 


de 0,5-1 g/kg/j, sans depasser 40 g/j, pen¬ 
dant 6 a 12 mois apres I’episode de SOID. 

Constipation 

La constipation est observee chez environ 
un tiers des patients CF et souvent sous-esti- 
mee. El le est plus frequents en cas d'insuffi- 
sance pancreatique et d'antecedents d IM, II 
faut la distsnguerdu SOID et eliminer les autres 
causes de constipation non specifiques a la 
mucoviscidose. Contrairement a ce qui est 
observe dans le SOID, la constipation n’est 
pas cor relee aux genotypes se veres [18.31]. 
Elle associe les symptomes suivants : dou- 
leurs abdominales et/ou distension ; depuis 
les dernieres semaines ou mois, diminution 
du nombre et/ou consistence plus dure des 
selles ; amelioration des symptomes apr£s 
prise de laxatifs, Le transit intestinal do.it etre 
evalue a chaque consultation, tout comme la 
presence de fecalomes a la palpation abdo- 
minale. La constipation ne dott en aucun cas 
etre traitde ou prbvenue par une reduction de 
la posologie des EP. 

Le traitement de la constipation est 
analogue £ celui des patients Indemnes de 
mucoviscidose. Le polyethylene glycol est 
volontiers prefers au lactulose, en raison 
de sa meilleure efftcacite et de sa meilleure 
tolerance, en termes de flatulences et de 
crampes abdominales. 

Prolapsus rectal 

La constipation, la diarrhOe, les efforts de 
toux et la malnutrition en sont des facteurs 
favorisants [18,20], Une optimisation de la 
posologie des EP peut contribuer a une ame¬ 
lioration. Une indication chirurgicale peut se 
discuter de fapon exceptionnelle en cas de 
douleurs invalidates a la defecation ou d'in- 
continence associee aux episodes de prolap¬ 
sus. Le test de la sueur reste recommande en 
presence d’un prolapsus rectal, dans la crainte 
d’un faux negatif du depistage neonatal. 

Appendicite aigue 

L'appendicite aigue serait moins frd- 
quente chez les patients CF que dans la 
population generale, votontiers abatardie 
dans son expression clinique initiale par des 
traitements antibiotiques re petes [18.20], 
Le risque de complications est plus elevb en 
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raison d'urt diagnostic tardif; abces ou peri- 
tonite par perforation appendiculaire, L’echo- 
graphieabdominal© peut aider au diagnostic. 

Mucocele appendiculaire 

La mucocele appendiculaire, qui corres¬ 
pond a une dilatation de la lumiere appendi¬ 
culaire avec accumulation endoluminale de 
materiel mucoide visqueux, estspecifique de 
la mucoviscidose. Ce terme regroupe aussi 
bier des lesions tumorales (benignes ou 
malignes) que des tumefactions purement 
retentionnefles, secondaires a ['obstruction de 
la lumidre appendiculaire. Suspect#e devant 
des douleurs abdominales recurrentes et 
une masse ovoi'de et mobile en fosse iliaque 
droite, en ('absence de signes inflamma- 
toires cliniques ou biologiques, la mucocele 
appendiculaire est detectee a rechographie 
abdominale avec un appendice distendu (dia- 
metre > 6 mm) par un mucus epaissi, et confir¬ 
mee par [Intervention chirurgicale [18.12]. 
Lap pend icectomie doit etre associee a I'abla¬ 
tion d'une collerette caecale pour eviter les 
receives. La decouvertefortuite d’une muco¬ 
cele appendiculaire d I’occasion d’une echo- 
graph ie abdominale rdaiisee chez un patient 
CFtotalement asymptomatique nejustifie pas 
d'intervention chirurgicale systematique. 

Invagination intestinale 
aigue (IIA) 

Des invaginations intestinales aigues (IIA), 
le plus souvent ileocoliques et rarement ileo- 
il#aies, vo I on tiers r£eidivantes, sont rappor- 
tees chez l r enfantCF P avec un pic de frequence 
entre 9 et 12 ans [18.20], Une incidence d r IIA 
de 1 % au cours de la mucoviscidose a ete esti- 
mee dans des publ ications anciennes, mais ce 
diagnostic est sans doute meconnu. Linvagina- 
tion ileocolique est souvent en rapport avec la 
presence de matidres compactes dans I'ileon 
ou une mucocele appendiculaire. La prise en 
charge diagnostique et therapeutique de I 1 IIA 
chez un patient CF rrest pas specifique. 

Autres atteintes digestives 

Colites a Clostridium difficile 

Le portage de Clostridium difficile est fre¬ 
quent chez les patients CF, surtout les ado¬ 
lescents et les jeunes adultes T avec ou sans 


presence de toxine, et la plupart du temps 
asymptomatique. La presence de toxines 
dans les selles avant f'age de 3 ans n’a pas 
de valeur diagnostique sauf en cas d'obs- 
truction intestinale. Le role d r un traitement 
par inhibiteur de ia pompe a protons dans la 
survenue d'une colite a Clostridium difficile 
a ete evoque, mais cette hypothese n'a pas 
ete confirmee dans la mucoviscidose [18.32], 
Les patients CF les plus touches en termes 
de prevalence et de s#v#rit# sont ceux qui ont 
bereficie d'une transplantation pulmonaire 
[18.33]. Chez ces patients, les recurrences 
sont frequ antes, Le taux de mortal it# rapport# 
est variable et peut atteindre 50 % dans cer- 
taines sdries. Le traitement immunosuppres- 
seur semble le principal facteur de risque. 

II est important de porter rapidement 
le diagnostic de coiite a Clostridium difficile 
afin d’eviter les consequences (choc, sepsis) 
qui peuvent necesstter une cofectomie en 
urgence, voire etre fatales. Ldchographfe ou 
la tomodensitometrie permanent le diagnos¬ 
tic en mettant en evidence un volumineux 
epaississement des parois coliques. 

Le traitement repose en premiere inten¬ 
tion sur le metronidazole per os a la dose de 
15 mg/kg x 2/j (dose maximale quotidienne : 
1,5 g) pendant 10 jours et en cas d'#chec ou 
de recidive la vancomycine per os a la dose de 
10 mg/kg x4/j pendant 10 jours. Certains 
auteurs ont propose de traiter le portage de 
Clostridium difficile chez les patients greffes, 
memo asymptomatiques. En cas de colites 
a Clostridium difficile rdcidivantes chez des 
patients indemnes de mucoviscidose, 1'uti¬ 
lisation d'immunoglobulines par voie intra- 
veineuse a ete proposee, tout com me la 
transplantation de flore intestinale. Aucune 
experience de ces traitements n'a ete rappor- 
t#e chez des patients CF. 

Maladie coeliaque 

L'incidence de la maladie coeliaque serait 
deux a trois fois plus elevee chez les patients 
QF que dans la population generate [18.12], 
Le taux d'tgA antitransglutaminase peut etre 
augment# chez les patients CF. meme en 
['absence des lesions histologiques du grele, 
sans doute en raison de perturbations immune 
taires favorisees par ['inflammation chronique 
de la muqueuse intestinale, Le regime sans 
gluten n’est done justifie qu en cas de mise 
en evidence d'une atrophie villositaire sur les 
biopsies intestinales perendoscopiques. 
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Pathoiogie inflammatoire 
intestinale - Maladie de Crohn 

Le modele de la souris CF a pennis la 
mise en evidence de lesions inflammatoires 
du grele (infiltration par des mastocytes et 
des neutrophiles), avec activation do systeme 
immunitaire et augmentation des lymphocytes 
et des cytokines circulantes [18.34]. Ces 
lesions inflammatoires sont favorisees par 
la dysmotricite et la population microbienne 
intestinale, mais aussl par la diminution de 
la fonction anti-inflammatoire des recepteurs 
PPAFt [peroxisome-profiferator-activated recep¬ 
tors), secondaire £ I'anomalie d'expression 
de la proteine CFTR. Une etude realises chez 
des patients CF ages de 11 a 56 ans a mom 
tre une elevation de la calprotectine fecale, 
marqueurde (’inflammation intestinale, chez 
la quasi-total ltd des patients insuffisants pan- 
creatiques et aucun des patients suffisants 
pancreatlques [18.35]. La videocapsule 
endoscopique montrait une attelnte ileale ou 
jejunale chez 63 % des patients, dont 71 % 
des patients insuffisants pancreatlques et 
46 % des patients suffisants pancrdatiques. 
Les lesions observes eta lent diffuses ou 
localisees, comprenant atrophie vittositaire, 
cedeme, erytheme, erosions et ulcerations, 

La maladie de Crohn serait plus frequente 
chez les patients CF que dans la population 
gendrafe, Son diagnostic n'est pas facile, 
car maladie de Crohn et mucoviscidose par- 
tagent des mecanismes physiopathologiques 
et des manifestations cliniques, ce qui peut 
retarder le diagnostic. A litre d'exemple, le 
dosage des anticorps anti-S accharomyces 
cerevisiae {ASCA), evocateurs de maladie 
de Crohn, a une sensibilite et specificite qui 
sont medicares chez les patients CF, Le trai- 
tement, analogue dans ses principes a celui 
de la maladie de Crohn « commune »justifie 
un suivi specialise, en particuller pour les 
indications eventuellesde la corticotherapie, 
des immunomodulateurs et des biotherapies. 

Cancers digestifs 

Le risque de cancer digestif (oesophage, 
estomac, foie et voles biiiaires, grele, surtout 
colon) est augments chez les patients CF, en 
particulier en cas de traitement immunosup- 
presseur apres greffe pulmomaire ou hepa- 
tique [18,12], mais ne semble pas s’exprimer 
chez Fenfant. 
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CHAPITRE 19 


Autres insuffisances 
pancreatiques exocrines 

Hugues Piloquet 


Points essentiels 


En dehors de la mueoviscidose, rin- 
suffisance pancreatique exocrine (!PE) 
est rare chez I'enfant, 

Le tableau typique d J IPE sexprime 
par une diarrhee chronique des les pre¬ 
mieres semaines de vie, souvent asso- 
cice a un retard ponderal, puis statural. 

Le diagnostic, suspecte par la Cli¬ 
nique, est confirm^ par les methodes 
indirectes., dosage de la steatorrhee ou, 
plus specifique, de I’elastasc fecale. 

*4 Les causes d'lPE chez I’enfant sont 
constitutionnelfes ou acquises. Les 
causes constitutionnelles, predomi- 
nantes, sont representees par les syn¬ 
dromes congenitaux : principalement 
les lipomatoses pancreatiques (syn¬ 
drome de Schwachman et syndrome 
de Johanson-Blizzard) et I'atrophie 
fibreuse du pancreas (syndrome de 
Pearson). Dans ces trots entites, NPE 
ne represents qu’un des aspects de la 
maladie qui touche plusieurs organes 
des la periods embryonnaire. 

Dans les syndromes congenitaux, 
hex pi oration radio logique, notamment 
la resonance magnetique nucleaire, per- 
met de preciser Latteinte pancreatique 
en differencial lipomatose et atrophie. 

-♦ Les causes acquises sont le plus 
souvent la consequence d'une exerese 
chirurgicale partielle du pancreas, du 
faitd J une malformation ou d'unetumeur. 

Letraitementde I'IPE reposesuri'en- 
^ymotherapie substitutive de derniere 

generation (enzymes gast.ro-protegees), 

00 6 


don nee avant chaque repas et a dap tee 
a la reponse clinique (disparition de la 
diarrhee). Le maintien d'un etat nutrition- 
nel satisfaisant necesstte ^adaptation 
des apports proteiques et energetiques 
(lipidiques) et la prevention des cerences 
vitaminiques liposolubles (A, D, E s K). 

Le pancreas est une giande a double com- 
posante, endocrine (secretion dinsuline) et 
exocrine (secret/on duodenale des enzymes 
pancreatiques). La production normale dorr- 
zymes pancreatiques est tres exceofentaire 
par rapport aux besoins physiologiques. 
Llnsuffisance pancreatique exocrine (lPE) ne 
s'exprime, err effet, qu’en cas de reduction 
majeure de la secretion des enzymes pancrea¬ 
tiques (> 98 %). Chez Penfant, PIPE est rare en 
dehors de Sa mucoviscidose (voir ohapttre 18). 
Sa cause est constitutionnehe ou acqusse. 

Insuffisance pancreatique 
exocrine 

Tableau clinique 

Diarrhee chronique 

La diarrhee chronique est le principal symp- 
tome clinique de I1PE. Le pancreas exocrine 
joue un role essential dans la digestion des 
macro nutriments, en partlculierdes proteines 
et des graisses. En cas d’IPE, les proteines 
et les graisses incorn pi Element dig^rees ne 
peuvent etre absorbees de faqon adequate 
au niveau de I'intestin grele. La diarrhee qui 
en resulte est tranche avec plusieurs selles 
par jour, d’aspect variable, souvent grasses 
et fdtides. Cette diarrhee survient des les 
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premieres semaines de vie dans les syndromes 
congenitaux, Les signes sont plus nets chez le 
nourrisson (car il a des apports eri graisse pro- 
portionneilement plus eleves que chez I'enfant 
plus age) et peuvent s r associer f 3 cet age, a 
d'autres manifestations digestives (vomisse- 
ments, douleurs abdominales, ballonnements). 

Retard de croissance 

Le retard de croissance stature pond era I 
est secondaire au deficit energetique lie aux 
pertes fecaies, qui ralentit la prise de poids, 
puis la croissance statu rate, et peutconduire, 
en I'absence de traitement, a des tableaux 
de denutrition severe. 

Explorations biologiques 

La method© diagnostique de reference 
de SIPE est le dosage direct des enzymes 
pancrdatiques au niveau du duodenum sous 
stimulation (repas test ou sectetine/chote- 
cystokinine). Elle necessite la mise en place 
d'une sonde duodenale, sous controle rad to- 
logique, et elle est done difficile a realise^ 
surtout chez I’enfant. Cette technique a ete 
remplac#e par des tests i redirects non inva- 
sifs, le dosage de ia steatorrh#e et le dosage 
de l'elastase fecale. La balsse des taux de 
vitamines liposolubles, en particular de la 
vitamine Aet E, esttres evocatrice d’une IPE, 

Steatorrhee 

L’excretion anormale de gralsses dans les 
selles peut se mesurer de deux fagons. Le 
coefficient d’absorption des graisses prend 
en compte le rapport entre la steatorrhee 
et les apports alimenfaires en gralsses de 
I'enfant (pathologique si > 15 %chez le moins 
de 6 mois, et > 7 % chez le plus de 6 mois). Le 
dosage de la steatorrhee sur 3 jours consdcu- 
tifs chez un enfant en tegime libre en graisse 
permet d’augmenter la fiabilite du test. Un 
taux superieur a 7 g/24 h en moyenne est 
consider# comme pathologique, La limit© de 
ce dosage est le reouell de selles souvent 
difficile du faitdu caractere liquids des selles 
et de I'age de I’enfant (nourrisson). 

filastase fecale 

L’elastase, exclusivement produate par les 
cellules acineuses du pancreas exocrine, est 
une enzyme proteolytique qui degrade I'elastine 
secrete© par le pancreas et les polynuclealres 
neutrophiles au cours d'dtats inflammatoires. 
L’elastase n’est pas metabolisee au cours du 


transit intestinal et son dosage, de realisa¬ 
tion simple (un seul echantillon de selles), est 
done un bon reflet de la secretion pancreatique 
exocrine. Sa stability, me me # temperature 
ambiante, facilite dgalement les conditions de 
dosage (conservation des echantillons, trans¬ 
port), L'elastase fecale augmente apres la nais- 
sance pour atteindre les valeurs adultes des 
3 jours de vie, Chez le nouveau-ne premature 
(moins de 28 semaines d’amenorrhee), les 
valeurs sont faibles dans les deux premieres 
semaines de vie, puis les valeurs augrnentent 
rapidement [19.1]. La sensibilite de lelas- 
tase fecale a ete validee dans les differentes 
pathologies responsables d’lPE. Des valeurs 
sup#rieures a 200pg/g de selles indiquent 
une fonction pancreatique exocrine normale. 
Les valeurs inferiieures a 100 pg/g de selles 
definissent TIRE (sensibilite de 9S %). Entre 
100 et 200 jig/g de selles, les res u I tats sont 
a interpreter en fonction du contexte clinique 
et n#cessitent un controle ou 1’utilisation 
d'une autre methode indirecte (steatorrhee, 
par exemple). L'elastase tecale est habituelle- 
ment severement diminuee (< 100 pg) dans 
les IPE d’origine congenital© [19.2], 

Imagerie 

To m ode ns itometr ie 

La tomodensitontetrre pancreatique retrouve 
une atrophie pancreatique avec diminution du 
volume de la glande et accentuation de la lobula¬ 
tion des contours. Une densite heterogene avec 
un aspect mouchete evoque une lipomatose ; 
les zones hypo den ses correspondent aux (lots 
graisseux et les zones hyperdenses au paren- 
chyme normal [19.3]. 

Resonance magnetique micleaire 

Dans la lipomatose, le pancreas apparalt 
en resonance magnetique nucleate de taille 
normale ou de petite taille, I’intensite du 
signal est cell© de la graisse. avec quelques 
foyers de parenchyme au sein de la glande. 
Les images peuvent toutefois etre subnor¬ 
mals chez certains patients [19,4], L’aspect 
typique de la lipomatose se difference de 
celui de I’atrophie fibreuse du pancreas avec 
une glande de petit volume. 

Traitement de PIPE 

Le traitement de PIPE est decrit dans 
ses principes et sa realisation dans le cha- 
pitre consacre a la mucoviscidose (voir cha- 
pitre 18) [19.5], 
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Lipomatoses pancreatiques 
- Syndromes congenitaux 

Syndrome de 
Shwachman-Diamond 

Le syndrome de Shwachman-Diamond 
(SBS) represents la deuxi&me cause d’IPE 
chez I’enfant apres la mucoviscidose, avec 
une incidence environ 20 fois plus faible 
(incidence estimee : 1/50 000 naissances)* 
Cette mala die autosomique recessive as socle 
plusieurs entites, dent ('expression respective 
vane d’un patient £ Lautre : IPE, neutropenie 
cyclique, predisposition aux infections et aux 
complications hematologiques, et atteinte 
osseuse, sous la forme dune chondrodys- 
plasie metaphysaire. La petite taiile est fr 6- 
quente, parfois severe infdrieure & 1,50 m. 
Pratiqueinent tous les patients rencontrent 
des difficulties d’apprentissage scoiaire. La 
cause de ce syndrome a ete identifiee puisque 
90 % des patients presentent des mutations 
du gene SBDS (Sttwacfrman-Bodian-Dlamond 
syndrome), situd dans la region centromdrique 
du chromosome 7. La protCsne SBDS, dont 
le roie na pas ete parfaftement elucide, est 
une proteine ribosomale impliquee dans le 
metabolism© des ARN [19,6], 

Atteinte digestive 

Les patients atteints de SBS presentent 
une IPE dans la quasi-totaiite des cas h qui 
s'exprime des la naissance ou dans les pre¬ 
mieres semaines (90 % avant 6 mots de vie) 
(fig. 19.1 et 19.2 j. De fagon non expliquee, 
la fonction panerdatique exocrine s'ameliore 
progressivement chez 50 % des malades 
[19.7]* Des anomalies intestinales associees 
ont ete recemment decrites, avec atrophie viS- 
lositaire partielle et inflammation duodenale 
chez 50 % des patients, qui pourraientcontri- 
buer au tableau de malabsorption digestive, 
notamment chez le nourrisson [19.8], 

Une hepato mega lie est retrouvee chez 
15 % des malades, tandis que 50 a 75 % 
d'entre eux presentent des anomalies biolo- 
giques (augmentation moderee des transami¬ 
nases a 2-3 fois la norma le). Ces anomalies 
biologiques s'accompagnent de modifications 
anatomiques avec une inflammation portals 
et periportal©, et une steatose. L f atteinte 
hepatique a ete decrite chez des patients 
jeunes. Devolution de Latteinte hepatique 
sembie plutot favorable avec amelioration 



Fig u re 19.1 H y poden s i t4 du pane rea s (f14c he s) 
au scanner sans injection chez un enfant ayant 
un syndrome de Shwachman, 



Figure 19.2 Ec hog rap hie m entrant une hyper- 
echogenictte pancreatique chez un enfant 
presentant on syndrome de Shwachman. 


au fil des annees et normalisation des ano¬ 
malies cliniques et biologiques. 

Anomalies hematologiques 

Les manifestations hematologiques du 
SBS sont la neutropenie (polynucleaires neu- 
trophiles < 1 500 x 10 9 /L) r presente dans 88 
a 100 % des cas, Un tiers des malades pre¬ 
sentent une neutropenie ehronique, et deux 
tiers une neutropdnie intermittente. L'atteinte 
d’autres iignees cellulaires est frequents 
(thrombocytopenia dans 24 a 88 %, anemie 
chez plus de 80 %), Les patients atteints de 
SBS peuvent develop per un syndrome myelo- 
dysplasique, lui-meme & risque de leucemie 
aigue my£loblastique. Ces complications font 
toute la gravite du syndrome de Shwachman 
et necessitent une surveillance systematique 
de la numeration formule 2 a 4 fois par an 
[19,9). Le facteur de croissance hematopoTe- 
tique G-CSF est parfois utile. 


Autres insuffisances pancreatiques exocrines 
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Predisposition aux infections 

II existe une pi us grande suscepti bilite aux 
infections bacteriennes, virales ou fongiques, 
en particutier aux infections ORL (otites 
moyennes aigues, sinusites), pulmonalres, 
cutanees et osseuses, et aux septicemias, 
ElEe s’explique par la neutropenie et une ano- 
malie du chimiotactisme des poiynuclealres 
neutrophiles. 

Anomalies osseuses 

La chondrodysplasia mdtaphysaire touche 
principalement les os longs et ies jonctions 
chondrocostales, Une atteinte costale severe 
peut etre responsable d'ure detresse respira- 
toire neonatale etd r une snsuffisance resplra- 
toEre chronique restrictive chez le nourrisson. 
Un trouble du renouvellement osseux peut 
condutre a une osteoporose. D'autres ano¬ 
malies malformatives ont ete decrites (doigts 
surnumerarres, syndactylies). 

Syndrome 

de Johanson-Blizzard (JBS) 

Le syndrome de JBS est une affection 
autosomique recessive d^criteen 1971. Lori- 
gine du JBS a ete identifiee par Zenker en 
2005 par la mise en evidence de mutations 
du gene UBfil situe sur le chromosome 15 
[19.10]. UBRl est un gene qui code pour une 
ubiquitine ligase E3, impliqubedans la degra¬ 
dation des protdine send og£nes parle proteo- 
some ceElulaire. UBRl est tres exprimee par 
les cellules pancreatiques, expliquant proba- 
blement Tabsence ou la disparition massive 
des cellules acineuses des la vie fee tale et 
leur remplacement par des adipocytes, rea- 
lisant le tableau de lipomatose pancr£atique 
precoce [19.11]. 

Ce syndrome rare (23 cas publies) associe 
typiquement une IPE severe et une dysmor- 
phie tres caractehstique, avec une aplasie 
ou une hypoplasia plus ou moins marquee 
des sites du nez. Des anomalies cutandes 
sont frequentes, a type d f aplasie du cutr che- 
velu situe sur la ligne mediane, Une fente 
labiate ou palatine peut etre associee ainsi 
que des anomalies oculatres (cotobomes 
iriens) [19.12J. Les autres signes possibles 
sont une petite taille f une microcephalie, un 
retard mental, une hypothyroidie, un hypopi- 
tuitarisme, une oligodontie (absence de dents 
definitives) et unesurdite, Dautres malforma¬ 
tions sont souvent associees T en particular, 
anorectaies, gdnlto-urinaires et cardiaques. 


Du fait de Tatteinte de nombreux organes, 
Texpression phenotypique est variable d'un 
enfant^ Tautre [19.13]. 

Atrophie fibreuse 
du pancreas - 
Syndrome de Pearson 

Le syndrome de Pearson {Pearson marrow- 
pancreas syndrome) est une maladie decrite 
en 1979, sdv£re, devolution souvent fatale 
avant rage de 3 ans, du fait des risques 
septiques, des crises m£taboliques avec 
acidose lactique ou encore de I'insuffisance 
hepatocellulaire, causee par des mutations 
de I'ADN mitochondriai, II associe, en periode 
neonatale une IPE T une acidose metabofique, 
et des anomalies hdmatologiques : andmie 
centrale severe, neutropenie et thrombopenie 
variables. Le medullogramme retrouve des 
precurseurs vacuoles associes a des sidero- 
blastes en couronne, Le tableau d r IPE severe 
s'associe a un pancreas atrophique, siege 
d r une fibrose dtendue [19.14]. Une greffe de 
moelle osseuse precoce pourrait constituer 
un traitement de Cette maladie [19.15], 

Autres syndromes 
congenitaux 

Deficits enzymatiques 
constitutionnels 

Plusieurs observations sur un deficit en 
enzyme(s) pancreatique(s) ont ete rap porte es, 
dont le diagnostic a repose sur le dosage 
direct au niveau duodenal. Ainsi, ont dtd iden¬ 
tifies le deficit en lipase (s’exprimant par une 
st6atorrh£e s§v£re), ie deficit en colipase, et 
le deficit combine en iipase-colipase [19.14]. 

Trois syndromes constitutionnels in eluant 
une IPE ont ete rapportes a des mutations 
de genes identifies. Le premier implique le 
g£ne C0X412 (mutations), maladie dberite chez 
4 patients qui associe andmie par dys£rythro- 
po'iese, hyperostose au niveau du crane et 
IPE, Uagenesie congenitale du pancreas a ete 
decrite chez une cinquantaine de mala des ; elle 
peut s’associer a des anomalies bifiopancrea- 
tiques, un dlabete neonatal, une polysplbnie. 
Les genes impliques sont le gene PDX1, codant 
pour ie facteur IPF1 [insulin promoter factor-1 ), 
et le gene PTF1A , avec souvent une association 
d'atrophie cerebelieuse (tab. 19.1), 
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Tableau 19J Diagnostic des insuffisances pancreatiques exocrines congenitales 
(d'apres [19.11]), 


Maladie 

OMIM* 

database 

Presentation Clinique 

Genetique 

Transmission 

Frequence 

Syndrome 
de Shwachman- 
Diamond 

219700 

Neutropenia, anernio, 
thrombocytopenia, 
chondrodysplasia 
metaphysaire 

SDBS 

mutations 

Autosomique 

recessive 

Estimee 
1/300 000 

Syndrome 
de Johanson- 
Bfizzard 

260400 

Oligodontie, hypoplasie 
nasale, hypoplasie du 
scalp, imperforation anale, 
surdity 

UBR1 

mutations 

Autosomique 

recessive 

Estimee 
1/250 000 
[19,10] 

Syndrome 
de Pearson 

557000 

Anemie centrale 

Deletions 

ADM 

Mitoc hand n ate 

1/1 000 000 

IPE anemie 

centrale 

hyperostose 

612714 

Anemie dyserythroposese 

COX412 

mutations 

Autosomique 

recessive 

4 cas deents 

Agenesie 
congenital e 
du pancreas 

260370 

Diabete neonatal, RCIU 

IPF1 

mutations 

Autosomique 

recessive 

Moins de 

50 cas decrits 

Agenesis 
pancreatique 
et cerebelleuse 

609069 

Diabete neonatal. RCIU, 
agenesis cerebel leuse 

PTF1A 

mutations 

Autosomique 

recessive 

Moins de 

50 cas decrits 


T OMIM™ : Online Mondehan inheritance in Man : iPE : insuflteance pancreatique oxocnne ; BCIU : retard de creissanco 
mtra-uterin, 


Atteinte precoce associant IPE 
et diabete 

Une publication recent© a decrit un syn¬ 
drome associant IPE severe, diabete insulrno- 
de pendant, hyperpNosite et hyperpigmentation 
chez deux sreurs dans un contexte de consan¬ 
guinity des parents, Ce nouveau syndrome 
correspondraitselon les auteurs a une dysre- 
gulation immune, conduisant a une inflamma¬ 
tion chroniqueau niveau de plusieurs organes 
[19,16], Des mutations du gene CEL {carboxy 
ester lipase) ont permis d'expliquer I'atteinte 
mixte endocrine et exocrine de sujets jeunes 
dans deux families [19.17], 

Insuffisances 
pancreatiques exocrines 
post-chirurgicales 

Certaines interventions thirurgicales 
pour malformations ou tumeurs du pancreas 
peuvent conduire a une reduction important© 


du volume de la glande et a une diminution 
de !a production d'enzymes, responsables 
d une IPE secondaire. Du fait de ia surveil¬ 
lance Clinique postoperatoire, le diagnostic 
en est rapide. Dans une serie italienne de 
20 patients ages de moins de 18 ans, ope- 
res pour des tumeurs pancreatiques princi- 
palement b£nignes, les auteurs retrouvaient 
4 patients presentant une IPE secondaire 
[19.18], Afin d eviter ce risque, les chirurgies 
reconstructrices preservant au maximum ie 
parenchyme pancreatique doivent etre privi¬ 
leges chez I’enfant [19,19], 


Conclusion 

L’insuffisance pancreatique exocrine est 
rare chez I'enfant. Elle survient princi pa lament 
dans des syndromes congenitaux complexes 
necessitant une approche multidisciplinaire, 
Le traitementenzymatique substitutif permet 
de corriger facilement le deficit enzymatique 
et de traiter les symptdmes digestifs. 


Autres insuffisances pancreatiques exocrines 


245 






















References 

119,1J Nandhakumar N r Green MR. Interpretations: 
flow to use faecal elastase testing. Arch Dis Child 
Educ Pract Ed 2010 ; 95 : 119-23. 

119.21 Wall PD, Loveridge-Lenza B. He Z et al. Com¬ 
parison of fecal elastaso-i and pancreatic function 
testing in children. J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2012 ; 54 : 277-80. 

[19.3] Nijs EL, Callahan Ml Congenital and deve¬ 
lopmental pancreatic anomalies: ultrasound, 
computed tomography, and magnetic resonance 
imaging features. Semin Ultrasound CT MR 2007 ; 
28 : 395-401. 

119.4] Toiviainen-Salo S, Raade M a Durie PR et al. 
Magnetic resonance imaging findings of the pan¬ 
creas in patients with Shwachman Diamond syn¬ 
drome and mutations in the SBDS gene. J Pediatr 
2008 ; 152 ; 434-6. 

[19.5] Nakajima K, Oshida H, Muneyuki T et at 
Panerelipase: an evidence-based review of its use 
for treating pancreatic exocrine insufficiency. Core 
Evid 2012 ; 7 : 77-91. 

[19.6] Burroughs L, Woolfrey A P Shimamura A. 
Shwachman-Diamond syndrome: a review of the 
clinical presentation, molecular pathogenesis, dia¬ 
gnosis, and treatment. Hematol Oncol Clin North 
Am 2009 : 23 : 233-48. 

119.7] Stormon MO, Ip WF. Ellis L era/. Evidence 
of a generalized defect of acinar cell function in 
Shwachman-Diamond syndrome. J Pediatr Gas¬ 
troenterol Mutr 2010 : 51 : 8-13. 

[19.8] Shah N, Cambrook H, Koglmeier J et at 
Enteropathic histopat ho logical features may be 
associated with Shwachman Diamond syndrome. 
J Clin Pathol 2010 ; 63 : 592-4, 

119.9] Dror V, Donadieu J, Koglmeier J et al. Draft 
consensus guidelines for diagnosis and treatment 
of Shwachman-Diamond syndrome, Ann N Y Acad 
Sci 2011 : 1242 : 40-55, 

[19.10] Zenker M, Mayerle J, Lerch MM et at Defi¬ 
ciency of UBRl r a ubiquitin ligase of the N-end rule 


pathway, causes pancreatic dysfunction, malfor¬ 
mations and mental retardation (Johansen-Blizzard 
syndrome). Nature Genet 2005 ; 37 ; 1345-50. 

[19.11] Rezaei N P Sabbaghian M, Liu Z et al. Epo- 
nym : Johanson-Blizzard syndrome. Eur J Pediatr 
2011 ; 170 : 179-83. 

[19.12] Hwang CS, Sukalo M,. Batygin 0 et ai 
Ubiquitin ligases of the N-end rule pathway: 
assessment of mutations in UBR1 that cause the 
Johanson-Blizzard syndrome. PLoS One 2011 ; 6 : 
e24925, 

[19.13] EitingM, Kariminejad A P de Sonnavilie ML 
et ai Johanson Blizzard syndrome caused by iden¬ 
tical UBR1 mutations in two unrelated girls, one 
with a cardiomyopathy. Am J Med Genet A 2008 ; 
146A : 3058-61. 

[19.14] Wilschanski M. Exocrine pancreatic dys 
function. Other hereditary and acquired disorders. 
In : Kleinmao RE. Sanderson IR, Goulet O et al. t 
eds. Walker's Pediatric Gastrointestinal Disease, 
voI 2. Hamilton : BC Decker Inc, 2008 : 1251-3. 

[19.15] Tumino M P Melt C, Farruggia P et al. Clinical 
manifestations and management of four children 
with Pearson syndrome. Am J Med Genet A 2011 : 
155A : 3063-6. 

[19.16] Hussain K, Padidela R r Kapoor RR et ai. 
Diabetes mellitus, exocrine pancreatic deficiency, 
hypertrichosis, hyperpigmentation, and chronic 
inflammation: confirmation of a syndrome. Pediatr 
Diabetes 2009 ; 10 : 193-7. 

[19.17] Raeder H. Johansson 5 P HoJm PI etaL 
Mutations in the CEL VNTR cause a syndrome of 
diabetes and pancreatic exocrine dysfunction. Nat 
Genet 2006 ; 38 : 54-62, 

[19.18] Marchegiani G P Crippa S. Malleo G etal. 
Surgical treatment of pancreatic tumors in child¬ 
hood and adolescence: uncommon neoplasms 
with favorable outcome. Pancreatology 2011 ; 
11 : 383-9. 

[19.19] Fisher JC, Kuenzler KA, Bodenstein Lef al. 
Central pancreatectomy with pancreaticogastros- 
toniy in children, J Pediatr Surg 2007 ; 42 : 740-6. 


246 


Gastroenterol ogie pediatrique 




CHAPITRE 20 


Pancreatites aigues 
et chroniques 

Jacques Sarles 


Points essentiels 


*4 Les pancreatites sent plus rates 
chez I'enfant que chez I'adulte mais 
sans doute pas aussi rares que cela a 
longtemps ete affirms. 

-4 II faut distinguer les pancreatites 
aigues (PA), qui correspondent a un 
phenomene inflammatoire presque tou- 
jours reversible* des pancreatites chro¬ 
niques (PC), qui evoluent vers la fibrose 
irreversible. La realitedu concept de PA 
recurrente est discut^e, 

-4 Les causes de PA sort nombreuses 
et tres diverses, Leurgravlte est genera- 
lement moins grande quechez I'adulte, 
mats il existe peu d'outils d'evaluation 
de cette gravite, 

-4 Les traitements sont essentielle- 
ment symptomatiques. 

*4 Les kystes pancreatiques sont les 
complications les plus frequentes. Ils 
peuvent le plus souvent etre draines 
par vole endoscopique lorsque leur 
taille Lexige, 

*4 Les PC de I'enfant sont principa¬ 
le ment d'origine genetique (pancrea¬ 
tites hereditaires). De nombreuses 
mutations de genes tres divers mais 
qui concernent tous la secretion enzy- 
matique ou hydroelectrolytique du 
pancreas ont ete identifiees. Elies ne 
concernent cependant que la moitie 
des patients suspects. 

Les PC se manifestent par des pous- 
sees aigues qui. au debut, peuvent etre 
prises pour des PA recidivantes. 

ooo 


-4 IS n'existe a ce jour aucun traitement 
etiologique des PC genetiques : revo¬ 
lution vers rinsufflsance pancreatique 
exocrine est done ineluctable et even- 
tuellement vers le diabete, 

■4 La pancreatite auto-immune a une 
place a part, Elle semble exceptionnelle 
chez I'enfant. 

Les pancreases ont (ongtemps ete consi - 
derees com me des maladies rare s chez ben¬ 
fant. Cependant , la publication au cours des 
derniere s annees de nombreuses series pedia- 
trique s, tforrt certaines de piusieurs centaine s 
de cas, suggere que leur incidence a augments 
ou, plus probable ment, quelle a ete longtemps 
sous-estimee. 

Definitions, concepts 
et classifications 

Depuis une quinzaine d'annees, de nom- 
breux articles consacres aux pancreatites 
de I’adulte presentent ces maladies inffarm- 
m a to ires du pancreas com me un continuum 
allant de la pancreatite aigue (PA) d la pan¬ 
creatite chronique (PC) en passant par la pan¬ 
creatite aigue recurrente (PAR), Ce schema 
physio pat hologique relie les d if fe rentes situa¬ 
tions cliniques par une logique apparent© : 
quel que soit le facteurdeclenchant, une pre¬ 
miere poussee de pancreatite (theorie de la 
PA sentinelle) provoque un phenomene de 
necrose qui recrute des macrophages et, par 
le biais de cytokines, active les cellules etoi- 
leesdu pancreas a I'origine du phenomene de 
fibrose caracleristique des PC [20,1]. Cette 
conception, qui n’est pas nouvelle, avait 6t& 
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mise a lecart par la classification dite de 
Marseille-Rome qui, s'appuyant sur des don- 
nees etlopathogeniques, dissociait PA et PC 
[20.2]. Elle a dte remise en avant d la suite 
de la dycouverte de I'anomalie du g£ne du 
trypsinogyne cationique a I'origine d'une part 
importante des pancreatites hereditalres (PH) 
et retenue depuis com me un mode I e general 
englobanttoutes les formes de pancryatites. 
Dependant, comme Tent recemment souligne 
Bai et ai, le passage de la PA & la PC rVa 
jamais ete documente chez I'enfant [20.3]. 
Lorsqu’un diagnostic de PH est porte chez un 
jeune enfant presentant une premiere pous- 
see Clinique de PA r on constate bien souvent 
dPja des lesions typiques de PC (dilatation et 
irregularity du canal de Wirsung). En outre, 
une PAR peut tres bien correspondre a d’au 
thentiques recidives de PA liees a une nneme 
cause recurrente (microlithiase biliaire T par 
exemple) ou a des poussees aigues d'une PC 
non encore identifiee. Le concept de PAR ne 
semble done pas correspondre a une entity 
justifiant d'etre individualises. C'est pourquoi 
nous preferons utiliser dans ce chapitre la 
classification de Marseille-Rome qui n'est 
d'ailleurs pas incompatible avec la tentative 
tres recente d’un groupe pediatrique nord- 
amyrtcain de redyfinir les termes de PA, PAR 
et PC sur des bases purement cliniques, sans 
prejuger du lien evolutif possible entre ces 
trois formes [20.4], 

La PA est liee a un phenomene inflamma- 
toire de la glande pancryatique et yventuel- 
lement des tissus pyripheriques. Elle peut 
survenir sur un organe sain ou bien siege de 
lesions preambles (PC notamment). Elle peut 
red diver mais si le facteur causal a disparu, 
et en I'absence de complications (kystes) T la 
guPrison complete Clinique, morphologique ef 
fonctionnelle, ou le retour a I'dtat antyrieur, 
sont la regie. 

La PC est definie par la presence de 
lesions inflammatoires caracterisees par la 
destruction du tissu exocrine, la presence de 
fibrose et, A un stade evolue de la maladie, 
une atteinte du tissu endocrine. Au dybut de 
revolution, if existe frequemment des pous¬ 
sees argues de la maladie dont le caractere 
recurrent doit etre evocateur. On doit dis- 
tinguer les pancreatites obstructives des 
maladies secretaires du pancreas exocrine. 
Les premieres surviennent en amont d une 
sty nose d’un canal pancreatique, epargnant 
le reste du parenchyme de fa glande, Les 
lesions au sein de la zone concernee sont 
homogenes et regufieres, Elies peuvent plus 


ou moins regresser apres levee de ('obstacle, 
Dans les PC par anomalie secretaire, dont 
le module pediatrique est la mucoviscidose, 
les lesions concernent toute la glande mais 
s r y distribuent de ma mere heterogene. Elies 
evoluent plus ou moins rapidement vers 
i'apparition de calcifications en fonction du 
mecanisme en cause. 

Les pancryatites auto-immunes (PAI) sont 
a la front)ere de ces deux entites et seront 
traitees a part. 

Pancreatites aigues 

Etiopathogenie 

Les causes des pancryatites aigues (PA) 
de I 'enfant sont nombreuses et sensiblement 
differentes de celles de I'adulte b, 20.1 . 
Leur importance relative est difficile a estimer 
car selon les series les prevalences sont tres 
differentes, biaisdes par f’interetdes auteurs 
et le caractdre rdtrospectif des dtudes. Mai- 
gre les progres recents des moyens dinves- 
tigation et le developpement des centres de 
gastroenterologie pediatrique, le pourcentage 
de PA idiopathiques reste eleve, entre 13 et 
34 % [20,3]. 

Tableau 20.1 Principals causes des pan¬ 
creatites aigues de I’enfant 

Traumatisms abdominal 

Lithiase biliaire 

Maladies g^nerales 

* Lupus erythemateux dissemine 

* Purpura rhumatoide 

* Maladie de Kawasaki 

Infections 

* Orei lions, Coxsackie, tous virus 

* Mycoplasma pneumoniae 

Toxiques 

* Corticoi'des 

* Asparaginase 

* Acide vaipro'ique 

* Azathioprine 

Metaboliques 

* Hypercalcbmie 

* Hypertrig lycerid ernie 

* Acidemie rnethylmalonique 

Autres 

* Denutntion-reriutrition 

* Pancreas davisum ? 
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La connaissance des mecanismes 
pathogemques vient de mode les experimen- 
taux anlmaux dans lesquefs la PA est pro- 
voqube par des substances (cerulbine) ou 
des regimes n’ayant rien en commun avee 
les causes connues de PA Chez I'Homme. 
Par aHteurs, les causes de PA en pathologie 
humaine etant extremement diverses, il est 
pen probable qu'elles precedent toutes d’un 
meme mecanisme. Quoi qu'ii en soil, il est 
actueilement admis que !e phbnom^ne initial 
est I'activation inappropriee du trypsi nogene 
en trypsire dans la cellule acineuse, rendue 
possible par la defail la nee des systemes de 
protection que sent la synthese de trypsine 
sous sa forme inactive de trypsinogbne, la 
membrane des grains de zymog^ne, I'inhibi- 
teurde Kazal (SPINK1), la mesotrypsine, lal- 
phal-antitrypsine, et la faible concentration 
intracellulaire de calcium ionise [20.5-207]* 
Cette activation provoque i'autodigestion de 
la glande par activation en chaTne de toutes 
les proenzymes pancreatiques et, par conse¬ 
quent, la liberation d'autres enzymes agres- 
sives com me les enzymes lysosomiales, 
I'activation du complement et la fibrinolyse, 
^alteration de I’endothelium vasculaire per- 
met ie passage dans fe sang des enzymes 
pancreatiques* marqueurs de la maladie, et 
entrains la liberation de radicaux libres et de 
cytokines pro-inflammatoires* Get « embra- 
semen!» peut se limiter a la glande pan- 
creatique ou s'etendre a d’autres organes 
(poumon, rein}, et conduire £ un syndrome de 
dysfonctionnement multi-organs. L r infection r 
qui vient secondairement aggraver cette pre¬ 
miere phase dans environ 10 % des PA chez 
i'adulte, est plus rare chez I’enfant. 

Diagnostic 

La douleur abdominale est presente 
chez SO a 95 % des enfants, dlntensite tres 
variable. De siege generalement epigastrique, 
son irradiation posterieure, classique chez 
faduite, est rarement observbe chez fenfant. 
Elle s’accompagne d’une defense ou d’un 
metdorisme abdominal dans un tiers des 
cas environ. D’autres symptdmes doivent 
etre rech arches ; fievre, ictere, as cite, epan- 
chement pleural. 

Le diagnostic de PA est confirme par ie 
dosage des enzymes pancreatiques [20.3]. 
Si ia lipasemie (Wx3) est plus sensible et plus 
specifique que famylasemie (en raison de 
I'existence d'une amylase salivafre), il peut 
etre utile de doser ces deux enzymes car 


d'authentiques PA avec iipasemie normale 
ont ete rapportees chez I’enfant [20.8], 
L'elevation des enzymes pancreatiques dans 
le sbrum est prdcoce mais peut diminuer, 
voire disparaltre, au bout de queiques jours, 
meme en casde poursuite de ['inflammation, 
du fait d'un phenomena de sideration de la 
synthese proteique dans la glande. Le taux 
des enzymes pancreatiques n’a done pas 
de valeur pronostique. D’autres marqueurs 
biologiques ont et6 testes [20.9], mais J'as- 
sociation douleur abdominale-elevation des 
enzymes pancreatiques reste la base du dia¬ 
gnostic Clinique de PA. 

Limagerie joue bgalement un role impor¬ 
tant [20.10]. L'echographEe doit etre le pre¬ 
mier examen demande devanttoute suspicion 
de PA, a fa recherche d'une heterogeneite 
du parenchyma, d’une hypoechogenicite et 
d’un elargissement de la glande traduisant 
I’cedeme, ou d'un epanchement peripancrea- 
lique. L’^chographie a I’a vantage d’etre tr6s 
sensible pour la recherche d'une lithiase 
biliaire et de ne pas etre irradiante. Elle peut 
etregenee par la presence degaz intestinaux 
ou une obesite, Sa normalite n'ecarte nulle- 
ment le diagnostic de PA. La tomodensitome- 
trie n'a pas dIndication S la phase initiaie de la 
maladie. Elle devient utile en i’absenced'ame¬ 
lioration en queiques jours voire d’aggravation 
de la PA, a la recherche d'une necrose intra 
ou peripancreatique. Elle est fortement irra¬ 
diante. La place de limagerie par resonance 
magnStique n’est pas cfairemenl d^finie chez 
I’enfant [20.11]. Elfe visualise bien ies canaux 
pancreatiques et n’est pas irradiante, mais 
necessite sou vent une anesthesia gene- 
rale* Toutes ces techniques d’imagerie sont 
egalement tres utiles au suivi, notamment 
en cas d’apparition de kystes. L'expbrience 
pediatrique de I'echoendoscopie reste trap 
limitee pour permettre actuellement de definir 
la place de cet examen dans le diagnostic de 
pancreatite chez I’enfant, La cholangio-pan- 
creatographie retrograde (CPRE) n'a pas de 
place dans le diagnostic de panerbatfte. 

Evolution et facteurs 
pronostiques 

L'evolution d'une PA de Lenta nt. depend 
evidemment de sa cause, mais egalement 
de facteurs endogenes maf connus, Globa- 
lement, le pronostic est moins pejoratif que 
chez I’adulte [20.3], Dans une sdrie deja 
ancienne du Groupe francophone d'hepato- 
gastraenterologie et nutrition pediatriques 
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(GFHGNP) portant sur 200 cas de PA, plus 
de 80 % avaient eu une evolution rapidement 
et spontanement favorable [20.12]. Morns de 
10 % des patients justifient un sbjour en sec- 
teur de inanimation, gbnbralement pour un 
btat de choc ou un syndrome de dysfonction 
multi-organe. La mortalite est generalement 
faible (0 a 10 %) et lorsqu’elle survient au 
cours de PA compliquant des maladies gene- 
rales, le role de la PA est souvent difficile a 
prbciser. Des kystes (souvent appelbs pseu- 
dokystes) surviennent dans 10 a 20 % des 
cas de PA de ['enfant. 

La gravrte potentielle des PA a incite depuis 
de nombreuses annees a identifier des cri- 
teres pronostiques. La plupart des scores 
cliinicobiotogiques btablischez I'adulte (score 
de Ranson, score de Glasgow modifie), ne 
sont pas applicables a I’enfant. L' utilisation 
du score radiologique de Balthazar (reposant 
sur les aspects tomodensitometriques chez 
i'adulte) estegalementdiscutee. Leseul score 
pbdiatrique a btb blaborb par DeBanto et al. 
[20.13] mais une etude recente a montre que 
ce score n’avait qu'une sensibilite de 54 % 
pour predire la gravite d'une PA [20.14], Cette 
meme etude a montre que (’augmentation 
de la calcemie et de I'azotemie a 48 h avait 
une assez bonne valeur predictive de la gra¬ 
vite (sensibilite = 83 %, specific ite = 100 %), 
contra trement a la p rot bine C-rbactive et a 
ITiematocrite. En pratique clinique, le dosage 
de la calcemie et de I’azotemie a 48 h du debut 
dime PA est recommande. 

Traitement 

II fautdlstinguer le traitement symptoma- 
tique du traitement etiologique. 

La prise en charge de la douleur est essen¬ 
tial le, Elle ne differe pas de celle de toute 
douieur chez I'enfant. Celle-ci doit etre regu- 
iierement evaluee par des echelles adaptees 
a I'age ettraitee selon les paliers classiques. 
Malgrb leur risque thborique de contraction du 
sphincter d'Oddi, et done d aggravation de la 
PA, il semble que les opiaces puissant etre 
utilises sans crainte. Aucune mesure destinee 
a diminuer la secretion pancreatique n’a fait la 
preuve de son efficacitb (aspiration nasogas- 
trique, cimetidine ou inhibiteurs de la pompe 
a protons, atropine, calcitonine, glucagon, 
somatostatine...}. il n'y a done pas lieu de les 
utiliser. Une sonde nasogastrique n est Endi- 
quee qu’en cas de vomissements persistants. 

L’aIimentation est en general arretee dans 
les premieres heures suivant le diagnostic 


mats, le maintien d’un bon etat nutrition- 
nei ayant maintenant fait la preuve de son 
importance [20.3], elle doit etre reprise des 
]'arret des douleurs. Si celles-ci persistent 
ou rbapparaissent a la rbali mentation, une 
nutrition par sonde nasogastrique doit etre 
entreprise, Rien nlndique que les solutions 
elementaires ou pauvres en lipides aient un 
avantage sur les melanges polymeriques, ni 
que la position jbjunale de rextrbmitb soit 
preferable ; chez I’adulte, il a ete montre que 
cette nutrition enterale reduisait les risques 
de complications [20,5-20.6]. Ce nest qu'en 
casd’echecde celle-ci qu'une nutrition paren- 
terale doit etre envlsagee. II est clairement 
admis aujourd’hui que I’antibiothbrapie pro- 
phylactique n’a aucune place, notamment 
chez I'enfant ou la surinfecticn des PA est 
beaucoup plus rare que chez I’adulte, Ce 
n’est done qu'en cas de preuve ou de tres 
forte suspicion de surinfection qu’elle doit 
etre entreprise, si possible guidee par un 
antibiogramme sinon empirique associant 
betalactamine et metronidazole [20,6, 20,7]. 
Les formes graves de PA doivent etre prises 
en charge dans un secteur de soins intensifs. 
La cbirurgie pour lavage peritoneal n'est indt- 
qube qu'en cas de nberose massive infeetbe. 

Les kystes de petite taille asymptoma- 
tiques peuvent etre surveillbs cliniquement 
et par echographie. Beaucoup regressent 
spontanement, Les kystes volumineux ou 
symptomatiques doivent etre draines. Selon 
la taille du kyste et ses rapports avec I'es- 
tomac, ce drainage peut se faire par voie 
endoscopique (kystogastrostomie), par voie 
percutanee sous controle echographique ou 
chirurgicalement [20,15, 20,16]. 

Concernant les traitements etiologiques, 
il faut bien entendu arreter tout medicament 
suspect mais e'est surtout la question d’une 
lithiase biliaire qui peut se poser. La CPRE avec 
sphinetbrotomie endoscopique, qui est le trai¬ 
tement de choix chez I'adulte, est de plus en 
plus accessible chez I'enfant [20.17], Quand ce 
geste n'est pas possible, la cholecystectomie 
chirurgicale s’impose. Le choix de sa realisa¬ 
tion en urgence ou en differe n’est pas resolu. 

Pancreatites chroniques 

Contrairement aux PA, tes pancreatites 
chroniques (PC) constituent ie plus sou¬ 
vent une maladie irreversible ou la fibrose 
conduit p regressive men t a la destruction de 
la glande exocrine puis endocrine, Plusieurs 
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etudes pediatriques montrent qu’en dehors 
du cas de la mucoviscidose, I'age moyen de 
decouverte se situeautourde 9 ans, souvent 
precede de n ombre uses annbes de douleurs 
abdominafes inexpliqu^es. Les PC se rdv&lent 
en effet par des crises, analogues en tout 
point sur le plan semiologiquea des PA, mais 
recidivantes. Plus rarement, la PC peut etre 
diagnostiquee a un stade presymptomatique, 
dans le cadre d r une enquete familiale autour 
d'un sujet atteint de pancrdatite h£reditaire, 
Les PC composentun groupe hdterogene sur 
le plan de leurs mecanismes. 

Pancreatites obstructives 

Elies r£sultent de lesions survenani 
en ainont d’un obstacle, qy'll soit prim it if 
(anomalie canalaire constitutionnelle) ou 
secondaire (tumeur, sequelle de PA ou de 
traumatisme). C'est une situation qui semble 
exceptionnelle en pddiatrie. Les lesions sont 
Iimit6es& 1'amont drains par le canal st^nosd, 
Elies peuvent regresser a la levee de 1'obs¬ 
tacle obtenue par dilatation endoscopique. 
pose de stent ou traitement chirurgicaL 

Lithiases pancreatiques 

II s'aglt de maladies dont le point de 
depart est une anomalie constitutionnelle de 
la secretion exocrine. La lithiase peut etre 
de nature proteique a Torigine, avec une ten¬ 
dance plus ou moins grande a se calcifier, 
ou calciqued'emblee. C'est dans ce domaine 
des pancreatites que les progres recents ont 
ete les plus importants, grace auxapportsde 
la genetique [20.18], La mucoviscidose peut 
etre consideree comme la cause de tres loin 
la plus frequente des PC de Tenfant {> 95 %}. 
Son mecanisrne physiopathologique est en 
effet celui d’une lithiase pancreatique pro¬ 
teique extremement severe dont I’originalite 
est de demarrer des la period© foatale, et 
d'aboutir des la naissance a une prevalence 
d'insuffisance pancreatique exocrine de 
I'ordre de 60 %. Compte tenu de son impor¬ 
tance dans la pathologie pediatrique, elle est 
traitee dans le cbapjfre 18. 

Pancreatite hereditaire 

Cette affection se caractdrise parl'appah- 
tion r souvent tot dans l 'enfance (age median : 
10 ans), de crises recurrentes de pancrea¬ 
tite aboutissant a plus ou moins tong terme 
a une insuffisance pancreatique exocrine, 
Depuis 1996 r un certain nombre d'anomaiies 


genetiques ont ete identifiees a Torlgine 
des pancreatites hereditaires (PH), It s'agit 
essentiellement d'anomalies des genes du 
trypsinogene cationique (PRSS1J (mutations 
ponctuelles ou duplication genique) et de 
rinhibiteur de Kazal (SP/NKl), mais d'autres 
genes accessoires (genes du trypsinogene 
aniontque, du chymotrypsinogene C et du 
recepteur sensible au calcium.) sont progres- 
sivement impliques, et le gene de la muco¬ 
viscidose {CFTR) joue egalement un role non 
negligeable, en marge de la forme typique de 
la maladie 120,19]. Certains patients hetero¬ 
zygotes pour la mutation du gone CFTR sont 
en effet a plus haul risque de PC que la popu¬ 
lation generale. Beaucoup de ces anomalies 
geniques pouvantttteoriquement etre respon- 
sables d'un gain de fonction de la trypsine, 
un schema physiopathologique de la PH a ete 
modelise dans lequel ce gain d’activite aboutit 
a un processus d'autodigestion de la glande 
(fig, 20.1) [20.19]. II faut ce pendant note r que 
la penetrance des anomalies dbcrites n'est 
jamais totale (80 % pour R122H, la mutation 
la plus frequente de PRSS1) et que certaines 
mutations clairement associees a des cas de 
PH n'ontaucune raison d’entramerungain de 
fonction, voire meme aucontraire, II faut noter 
egalement que des anomalies gdniques ne 
sont actuellement identifies que dans envi¬ 
ron la moitie des cas de PH. Le diabete (26 %, 
age median : 38 ans) et Ladenocarcinome 
pancreatique (5 % r age median : 55 ans) 
sont les complications les plus graves mais 
elfes ne semblent pas modifier la mortality 
par rapport a la population g^ndrale, 

Dans le pancreas normal, (’activation du 
trypsinogene (code par PRSS1) en trypsine 
active, susceptible d’entramer I'autodiges- 
tion de la glande, est limitee par deux phe- 
nomenes principaux : I’activite de Tinhibiteur 
de Kazal (cod£ par SPtNKl) r qui bfoque I’acti- 
vite de la trypsine activee, et la mesotryp- 
sine, qui degrade le trypsinogene avec I'aide 
de la trypsine active (autodegradation), Un 
gain dteclivite trypsique pourrait resulter de 
mutations de PR5S1 ou SPINK1, aboutissant 
a ! activation inappropritee de proenzymes de 
la digestion au sein de la glande pancrea¬ 
tique. Cette hypothese physiopathologique 
n ? est cependant pas coherent© avec toutes 
les mutations identifiees. 

Pancreatites tropicales 

Dans certaines regions tropicales (Amte- 
rique du Sud, sud de I'lnde) les PC sont fre- 
quentes et particulieres par la precocite de 
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Figure 204 Hypothese physiopathologique des pancreatitis chroniques hereditaires par gain 
d'activite trypsique (d'apres [20.18]), 


rage de debut des crises et de la survenue du 
diabefe. Differentes hypotheses physiopatho- 
logiques ont £td formuldes (consommation 
de manioc, malnutrition) qui rfontfinalement 
jamais fait leur preuve. En revanche, une 
association avec des mutations de genes 
precedemnnent cites dans les PH a ete etablie 
dans de nombreuses etudes [20.20]. 

Pancreatites auto-immunes 

Les pancrdatitesauto-immunes<PAI) sort 
probablement exceptionnelles chez I’enfant 
[20.21]. On en distingue deux types chez 
I'adulte ; 

• type 1 ; ii s r agit d r une forme systemique 
plus frequents en Asie (atteinte renale, sali- 
vafre, hepatique, fibrose retropdntoneale). 
L’atteinfe pancr£atique se caract^rise par 
une sclerose lymphoplasmocytaire. Le dia¬ 
gnostic est affirms par la decouverte d’un 
tauxeleve d'immunoglobulines Gde type 4 
(lgG4) ; 

* type 2 :1’atteinte pancreatique y est isolee, 
sous la forme d’une destruction duciuEaire 
progressive, mais elle peut etre associee a 
une maiadse infiammatoire du tube digestif. 
Le taux plasmatique d'lgG4 est normal, 

Ces PAI sont le plus sou vent sensibles a 
la corticothdrapie. 


Conclusion: 

strategie d'investigations 
d’une pancreatite de I’enfant 

Devant un premier episode de pancrea¬ 
tite, en I’absence d'antecedents familiaux de 
PH on d'un aspect de PC A Hmagerie, on doit 
considered qu’il s r agit d'une PA, meme si on 
ne trouve aucune cause. En cas de recidive ou 
s'il existe des fe premier episode des antece¬ 
dents de PH ou un aspect de PC a rimagerie, 
if faut faire Tenquete etiologique d'une PC et 
rechercher une PAI (fig. 20.2}, 
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CHAPITRE. 21 


Polypes et polyposes 

Jerome Viala, Anne Munck 


Points essentiels 


■4 Les polypes digestifs sont fre¬ 
quents chez I'enfant Deux situations 
s h opposent : le polype juvenile isole, 
lesion colique frequente responsable de 
simples rectorragies, et ies polyposes 
qui sont des affections rares presentant 
un risque important de degenerescence, 

-* La polyadenomatose familiale (RAF) 
est la plus frequente des polyposes. 
Au sein d’une famille atteinte de RAF, 
une analyse du gene ARC doit 6tre 
proposee. 

-4 II est recommandede debuter la sur¬ 
veillance endoscopique des sujets por- 
teurs d'une mutation ARC vers TO ans, 
voire plus tot pour des families avec 
des cas ayant presente une dysplasie 
severe, voire un carctnome a un jeune 
age, devant la decouverte de mutations 
associees a des formes s eve res (1309, 
1061) et chez des patients symptoma- 
tiques quel que soit leur age. 

-4 La surveillance des patients pre- 
sentant une RAF a perm is la reduction 
de la prevalence et de la mortafite des 
cancers colorectaux. 

^ Les polypes du syndrome de Peutz- 
Jeghers sont responsables d'invagina- 
tion intestinale aigue des le plus jeune 
age. La majorite des lesions siegent 
dans j'intestin grele ; elles doivent etre 
surveillees par videocapsule ou entero- 
IRM et resequees par enteroscopie 
lorsqu'elles depassent 10-15 mm. 


*4 La polypose juvenile atteint prefe- 
rentiellement I’estomac et le colon. Elle 
se complique essentiellement d'hemor- 
ragie digestive, parfoisdes fa naissance, 

-4 Les polyposes I lees a phosphatase 
and ten sin homo fog (PTEN) sont excep- 
tionnelles et associent un syndrome 
malformatif et des lesions cutanees 
specifiques. 

Les polypes digestifs sont frequents chez 
i'enfant. tis sont observes dans 4 3 12 % des 
cas au cours des coloscopies pediatrique s 
[21.1]. Habituetlement, if s'agit d'un polype 
juvenile isole dont le pronostic favorable ne 
necessite pas de surveillance endoscopique i 
£Fn revanche, les polype s multiples ou recidi- 
vants s ontcaracteristiques des polyposes , dont 
le risque carcinotogique implique un suivi a vie. 
Entre ces deux extreme s, certalnes lesions peu 
nompreuses ou recidivantes posentle dilemme 
d'un suivi prolonge , 

Polype juvenile isole 

Dans 53 a 99 % des cas, le polype rase- 
que par endoscopie chez I 'enfant est d'aspect 
juvenile [21.2]. Cette lesion s’observe plus 
particulierementchez le gargon agd d’environ 
5 ans. Dans unedtude am^ricaine regroupant 
810 enfants porteurs d’au moins un polype, 
les patients d'origine hfspanique ou africaine 
etaient significativement plus represents 
[ 21 . 1 ]. 

Dans une etude chinoise colligeant 
487 enfants chinois, les symptomes asso- 
ties d la presence d'un polype etaient demi¬ 
nes par les rectorragies (94 %) t rare me nt 
responsablesd'anemie (7 %) etfrequemment 
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Isoldes, les autres symptomes tels que dou~ 
leurs abdominaies, prolapsus du polype par 
Lanus ou diarrhee n'etant observes que 
dans respectivement 9 %, 9 % et 2 % des 
cas [21.2]. Le toucher rectal permettait de 
percevoir la lesion dans 21 % des cas. 

La majorite des polypes juveniles est 
localise© dans le rectosigmoid© [21.1, 21*2]. 
Dependant toute suspicion de polype colique 
Impose une coloscopie complete. En effet, une 
rectosigmoldoscopie normals n'Eli mine pas 
le risque d'un polype, puisque 5 a 11% des 
lesions sont observees en amont de l angle 
gauche [21*l t 21,2], Par ailleurs. un polype 
decouvert lors d’une rectos igmoTdoseo pie ne 
pourrait etre rEsEquE par Electrocoagulation 
en I'absence de preparation colique et nEces- 
siterait rexploration de I'ensemble du colon 
pour eliminer toute suspicion de polypose. 

Si la coloscopie est I'outil diagnostlque©t 
therapeutlque essentiel (fig. 2l.l), l r ech©gra¬ 
ph le peut visualiser les polypes dans les cas 
douteux. Ainsi, 98 % des polypes coliques ont 
ete detectes par Echographie chez 352 des 
enfants de I’etude chinoise [21.2]. Farmi les 
7 polypes non diagnostiques par Lechogra- 
phie, la majorite des polypes etaient en posi¬ 
tion ceecale et mesuraient moins de 1 cm. 

La coloscopie sous anesthesie gEnErale 
permet la rEsection de ces polypes. gEnErale- 
ment a I’aide d'une anse a polypectomie par 
electrocoagulation (anse diathermique), Une 
injection sous-muqueuse de serum physiolo- 
gique (mucGsectomie) peut alder a decoller 


un polype sessile ou mat place. Les com¬ 
plications sont rares avec 2 perforations et 

I saignement parmi les 4S7 polypectomies 
de la sErie pEdiatrique chinoise [21.2]. La 
prEparation col ique doit Eire de bonne qualitE 
pour faciliter la visualisation des lesions et 
evlter ['explosion des gaz produits par la flora. 

II est classiquement ad mis que les 
patients qui ont beneficie de TexerEse d'un 
polype juvenile isolE ne necessitent aucun 
suivi particulier. Dependant, des compar¬ 
tments adenornateux ont Ete decrlts pour 

II % de ces polypes, ce qui suggere un risque 
carcinologique [21.1], De plus, les polypes 
juveniles peuvent etre multiples dans 16 % 
des cas [21.1]. Bien que la presence de plus 
de 5 polypes soil requise pour Etablir un dia¬ 
gnostic de polypose juvenile, la litterature ne 
permet pas de deflnir le no mb re de polypes 
juveniles presomptif d'un risque carcinolo¬ 
gique accru, Les polypes juveniles multiples 
rEcidivent plus frEquemment (62 %) que les 
polypes isoEEs (17 %), et une dysplasie de bas 
grade a ete observes chez 4 % des enfants 
porteurs de polypes juveniles recidivants 
[21.3], La majorite de ces patients avaient 
une anomalie des genes mothers against 
decapentapiegic homolog 4 (SMAD4) ou bone 
morphogenetic protein receptor 1A (BMPR1A ), 
ou phosphatase and tensin homoiog (PTEN). 
Densemble de ces donnees suggere que la 
presence de polypes juveniles multiples ou 
recidivants justifie une etude genetiqueet un 
suivi endoscopique prolongE. 



Figure 21,1 Aspects endoscoplques et histologiques des polypes de renfant. 
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Polypose adenomatose 
familiale 

La poly pose ad£nomateuse familiale (PAF), 
de transmission autosomique dominante, est 
la plus frequents des polyposes, avec une inci¬ 
dence estimee a 1 pour 10 000 naissances. 
Ce syndrome rare est caractdrise par la sur- 
venue precoce de nombreux polypes adeno- 
mateux fig. 21.1 r qui d£g£n«&rent de faqon 
ineluctable en Fabsence de prise en charge 
et par des pathologies assoc tees extraeo- 
liques (polypes gastroduodenaux, lesions 
retiniennes, osteomes, tumeurs desmoides, 
hdpatiques, cdrdbrales ou thyroi'diennes). 

Presentation cfinique 

La PAF est une affection du sujet jeune 
puisque pres de 85 % des cas sont recon- 
nus entre 15 et 45 ans ; les deux tiers des 
patients adultes symptomatiques sont deja 
porteurs d’un cancer rectocolique. Le role du 
pddiatfe consiste essentielleirient & organiser 
le ddpistage d'enfants asymptomatiques dont 
Tun des parents est atteint [21.4]. Les princi 
paux symptomes sont des rectorragies (73 %) r 
des douleurs abdominales (36 %), une ane- 
mie (14 %) ou une diarrhea (14 %) [21,4]. Les 
tumeurs desmoides T les ostdomes cosLaux, 
une tumeur cerebrale ou un hepatoblastome 
peuvent etre revelateurs de la PAF [tab. 21.1). 

Localisation rectocolique 

La PAF est caracterisee par le developpe- 
ment de centalnes de polypes sur la totalite 
du rectum et du colon. Histologiquement, 
f'addnome, tumeur epitbeliale benigne, est 
ddfini par un foyer circonscrit de dysplasia 
epitheliale. II peut sagir de polypes tubu 
leux, les plus frequents, composes de tubes 
ramifies relativement reguliers ou avec des 
replis complexes, de polypes villeux presen- 
tant un axe de chorion recouvert de cellules 
epith^liales dysplasiques dont la base est 
proche de la musculaire muqueuse, ou de 
polypes tubulovilleux, Le revetement epithe¬ 
lial de ces polypes presente des anomalies 
d'architecture, de cytologic et de differentia¬ 
tion regroup4s sous le terme de * dysplasie ». 
^importance des anomalies cytologiques, 
architecturales ou de differentiation permet 
de distinguer les dysplasies legere, mode- 
ree ou severe. La cancerisation, ineluctable 
dans un delai variable de 10 a 15 ans apres 
Tapparition des adenomes, peut survenir 


exceptionnellementchez I'enfant La topogra- 
phie des cancers est celle des cancers colo- 
rectaux (OCR). 

Les crlteres diagnostiques actuellement 
adopts pour la PAF classique reposent sur 
!'identification d’au moins 100 adenomes 
eoloreefaux [21.5]. La forme attenuee de PAF 
(APAF) associe soft la presence chezau moins 

2 membres de la famille de 10-99 adenomes 
rectocoliques a plus de 30 ans, soit la pre¬ 
sence chez un patient de 10-99 adenomes 

3 plus de 30 ans et d'un parent du premier 
degre avec un CCR et quelques adenomes (a 
I'exclusion d'un parent ayant plus de 100 ade¬ 
nomes avant 30 ans). 

Localisations digestives 
extracoliques 

Plus de 70 % des patients deveioppent 
des manifestations extracoliques tab. 21.1) 
[21.6]. Les polypes jdjunaux ou i!£aux sont 
presents chez 25*60 % des patients mais 
degenerent rarement [21.7-21,9], La surve- 
nue d'adenomes Eleaux, confirmee lore des 
endoscopies post-colectomie, justifie une 
surveillance rdguli^re [21.5]. La survenue de 
polypes gastroduodenaux conceme pr£s de 
100 % des patients avec le temps ; il s'agit 
d'adenomes classes selon le score de gra¬ 
vity etabii par Spigelman revise [21.10], qui 
prend en oompte le nombre et la taille des 
polypes, leur type histologique et la severite 
des lesions dysplasiques. lls si&gent pr£f£- 
rentiellement dans la region perkampullaire,. 
justifiant la reco m mandat ion de realiser I'exa- 
men endoscopique avec un duodenoscope 
a vision laterale chez Ladulte. Le risque de 
developper & I’age adulte un carcinoma est 
de 3 § 5 %. Munck et ai ont rapporte une fre¬ 
quence de 43 % d’adenomes duodenaux chez 
I'enfant tous de grade Spigelman 1 et pre- 
sentant une remarquable stability pendant 
un suivi median de 7 ans [21.4]. Au niveau 
du fundus sont frequemment retrouves des 
polypes de nature glandulokystiques qui ne 
presentent aucun potentiel de degeneres- 
cence maligne. 

Localisations extradigestives 

Les kystes dpidermoides ou s£bac£s r 
tumeurs benignes si£geant preferentfelle™ 
ment sur le cuir chevelu, la face ou les extre- 
mltes, d'apparition sou vent precoce chez le 
jeune adolescent, peuvent preceder Tadeno- 
matose rectocolique dans un tiers des cas. 
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Tableau 21,1 Presentation clrnique et g^netique des principals polyposes, 



Gene 

(frequence) 

Age 

recomr 

mande 

d© suivi 

(annees) 

Incidence 

Tepographie 

Cancers 
(risque cumule) 

Lesions a^sodees 
(risque cumu!£) 

Polyadenotna- 
tose familial© 

APC [85 %) 
avec un risque 
accru entre 

1309 et 1061 

MUTYH 

(10-30%) 

10 

1/10 000 

Cofcm +-H-+ 
Estomac ++ 
Duodenum ++ 
Jejunum proxi¬ 
mal 4 

Jleon + 

Colon (100 %T 
Duod&nun (5 %) 
Thyroids (papil- 
lalre) (2 %)* 
Hepatoblastoma 
[2 %) 4 

System© nerveux 
centra) (2 %) 
(glioblastome, 
medulloblastoma*) 

Pancreas (< 1 %) 

Tumeurs desmoid es 
(20%) 

Tumeurs surrena- 
Jiennes(10%) 
Hypertrophie conge- 
n Stale de ['epithelium 
pigmontaim de la 
retine (60 %) 

Kystes 6pider- 
mordes, sebaces 
Exostoses (20 %) 
Anomalies dentaires 
(17 %) 

Syndrome de 
Peutz-Jeghers 

STK11 (90 %) 

8 

1/50 000 

a 

1/200 000 

Intestin gneie +—h- 
Estomac +-M- 
Colon +4 

S©in (54 %r 

Colon (39 %) 
Pancreas (36 %)* 
Estomac (£9 %)' 
Ovaire (21 %f 
Poumon (15 %) 
Intestin grele 
(13%) 

Col [10 %) 

Uterus (9 %) 
Testicules ' : 9 %)* 
CEsophage (0,5 %) 

Lentiginose (90- 
100 %) 

Tumeurs des cor¬ 
dons sexuels avec 
tubules annules 

Pofypose 

juvenile 

SMAD4 (30 %) 
8MPR1A (30 %) 

{PTEN dans la 
forms infantile) 

0 

1/100 000 

a 

1/150 000 

Coton +++4 
Estomac 444 
intestin gr§i© +4 

Cdlon (15 %) 
Intestin grele 
Estomac 

Forme infantile : 
macrocephaJio, 
hypotonie 

Syndrom© de 
Rendu-Osleren cas 
d© mutation SMAD 4 

Syndrome do 
Cowden 

PTEN (80 %) 

0 

1/200 000 

a 

1/250 000 

Estomac 444 

Colon 4+4 
CEsophage 444 
Duodenum 44 

Sein 

Thyroids (carci- 
nomeT 

Endometre 

Cdlon 

Lymphome 

Melanoma 

Carcinoma cutane 
Carcinoma de la 

vfeicute biliair© 
Liposanoome 
Tumeur dte I'ovaire 

Lesions cutaneo 
muqueuses (voir 
tab. £1,2) 

MacrooeplTalie (40 %) 
Acartifrose 
glycogenique 
cesophagienne 

Syndrome de 

Bannayan- 

Riiey-PuvaScaba 

PTEN (60 %) 




MacrocSphaile 
Lipomatose 
Hemangiomas 
Macules pigmentees 
du penis 

Macrosomi© 
Myopathie proxi¬ 
mal© (00 %) 

1 lypeilaxrte 

Pectus excevatum 
Scoliose (50 %) 

Retard mental (50 %} 
Convulsion (50 %) 


4 : cas rapports de cancer a I'age pediatrique. 
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Les tumeurs desmoides participentgran- 
dement a la comorbidite et comortalite de la 
PAR Leur survenue est etroitement correlee 
au siSgede la mutation. Elies se ddveloppent 
au niveau superficial surdes cicatrices parie¬ 
tal es, ou de novo (deltoide, mass6ter), ou en 
profondeur au niveau mesenterique et retro- 
peritoneal, Ces tumeursfibreuses benignes, 
non encapsulees, a oroissance lente, enva- 
hissent les tlssus et peuvent comprimer les 
organes de voisinage (voies bilialres, ure- 
teres, Intestin). Leur recidive apres exerese 
en fait toute la gravite. 

Des exostoses ont ete de antes au niveau 
frontal, orbitaire et mandibulaire, II peut exis- 
ter des ostdomes qui siegent en regard de la 
racine des dents, des dents surnum£raires 
ou incloses. 

L'hypertrophiecongenitaie de I'epithelium 
pigmental re de la retine siege au centre de 
la retine mais naffecte pas la vision [21.6]. 
Biiaterale, large ou multiple, elle est patho- 
gnomonique de la PAF. Sa presence est 
tres fortement correlee avec le siege de la 
mutation. 

Des tumeurs malignes extradigestives 
sort possibles. Le cancer papillaire de la thy- 
rotde attaint plus particuli&rement la femme 
jeune, et justifie une surveillance Clinique 
reguliere, completes si necessaire par une 
surveillance echographique [21,11]. L'hepa- 
toblastome survient chez le nourrisson ou le 
jeune enfant, et la recherche de mutation du 
gene APC et une enquete familiale doivent 
etre syst^matiques dans ce cas. La survenue 
de tumeurs du systPme nerveux central de 
type neuroepithelial (glioblastome, medulla 
blastome..*) est possible et precede scuvent 
le diagnostic de PAF, 

Genetique et correlation 
genotype-phenotype 

La PAF est un syndrome de transmission 
autosomique dominante, dont Fexpressivite 
est tres variable mais la p£ndtrance quasi 
totale. Dans 15 a 20 % des cas, la PAF est 
sporadique par mutation de novo lors de la 
gametogenese [21,5], La descendance des 
cas sporadiques presente le me me risque de 
transmission que les cas familiaux, 

Le gene APC (adenomatous polyposis colt } 
est constitue de 120 000 paires de bases 
sur 17 exons en 5q2i-22 (tab. 21.1). Plus de 
S00 mutations ont ete rapportees avec une 
certaine correlation genotype/phenotype, Plu- 
sieurs etudes confirment que la severite de la 


polypose colique depend en grande partie du 
siege de la mutation [21,6], Trois phenotypes 
peuvent etre individualises. La forme clas- 
sique severe, caract£ris£e par fa presence 
de milliers de polypes et un age pr£coce de 
cancer a 34 ans, est correlee aux mutations 
de la MCR (mutation cluster region) entre les 
codons 1250-1464, avec une gravite partie u- 
liere pour les« points chauds * 1309 et 1061, 
La forme classique, avec ses centaines de 
polypes, est correlee aux mutations entre 
les codons 157 (exon 4) et 1595 (exon 15), 
a I exclusion de la region MCR. Dix a 15 % de 
ces formes classiques sont dues a une large 
deletion genomique, Le type attenue APAF r 
observe chez 10 % des patients avec meins 
de 100 polypes colorectaux et des cancers 
survenant pfus tardivement, est lieauxmuta 
tions situees avant le codon 157, au-dela du 
codon 1595 et sur l F exon 9. Pour 30 a 50 % 
des malades porteurs de PAF ou dVVPAF, il 
n'est pas retrouve de mutation du gene APC. 
Des mutations de MUTYH (mutY homoiog, en 
lp33-34), transmises de fagon autosomique 
recessive, sont retrouvees chez 10 a 30 % 
des malades PAF ou APAF 121.6], 

Uhypertrophie congenitale de I'epithelium 
pigmental re de la retine est fortement correlee 
aux mutations si£geant entre les codons 311 
et 1444. Les tumeurs desmoides sont quasi 
constantes pour des mutations au-dela du 
codon 1400 [21,6], 

La proteine APC, initialement composes 
de 2 843 acides aminds (310 kDa) T appa- 
rait tronqu£e au cours de la PAF, du fait 
de ^introduction d’un codon stop par les 
mutations (decalage du cadre de lecture par 
deletion ou insertion,, mutations non-sens, 
mutation d'epissage) ou les larges deletions 
genomiques, Cette proteine tronquee perd 
ses fonctions de regulation de la croissance 
cellulaire (diminution de Tapoptose) et d'ad- 
hesion cellulaire (degradation de la beta- 
catenine), permettant ainsi ['expression de 
pro-on cogenes. 

Tests genetfques, 
surveillance endoscopique 
et attitude therapeutique 

Les recommandations internationales 
preconisent un conseil genetique pour les 
families atteintes de PAF [21.5]. L'identifica¬ 
tion d'une mutation facilite sa detection chez 
les apparentes a risque. L'age ideal pour rea- 
liser ce conseil genetique est delicat a fixer. 
Les repercussions deleteres de Pannonce 
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suggerent que ['analyse genetique soit rea- 
lisee a un age ou I'enfant peut participer. La 
consultation avec un conseiller on genetique 
sera couples £ urve consultation avec un psy¬ 
chology avant la realisation du pryievement 
sanguin. 

La surveillance endoscopique des sujets 
porteurs do la mutation doit debuter des rage 
do 10 ans, voire plus tot en cas cfantecedent 
familial de dysplasie severe ou de carcinome 
precooe, de mutations £ risque (codons 1309 
et 1061) ou de symptomes digestifs. La rea¬ 
lisation d’une rectosigmo’idoscopie initiate 
est recommandee, la decouverte de polypes 
justifiant une coioscopie ulterieure. Au debut 
de Involution, 10 % des enfants n’ont pas de 
lesion rectosigmosdienne sans que cela ne 
remette en cause la surveillance [21.4]. Par 
la suite, la rectosigmoidoscopie est repetee 
tous les 2 ans en ('absence de polype Iden¬ 
tify ; une coioscopie est realises tous les 
ans des /apparition des premiers polypes 
jusqu’a la realisation de la colectomie. Pour 
les sujets porteurs de mutations APAF, le 
moindre risque de cancer et la possibility 
d'une atteinte colique droite isolee justifient 
une coioscopie tous les 2 ans apres 20 ans. 
Uendoscopie haute sera realisee a 1 'appari¬ 
tion des polypes coliques et tous les 5 ans 
pour les polypes de grade 1 de Spigelman 
modifie [21.10], 

La colectomie prophylactique doit etre 
realisee selon le nombre de polypes, leur 
taille (> 5 mm), la presence de dysplasie de 
haut grade, mais dgatement en fonction de 
la situation psychologique et sociaie de la 
famille et de la maturity de I’enfant. Elle est 
recommandee entre 15 a 20 ans car 1,3 % 
des cancers surviennent avant 20 ans [21*5], 
Le choix entre la colectomie subtotale avec 
anastomose iiyorectale (AIR) ou la coloproc- 
tectomie avec poche ileale et anastomose 
ileo-anale (AIA) est controversy. Les recom- 
mandations internationales reposent sur la 
contribution de /analyse genetique pour gui- 
der ce choix. La coloproctectomie avec AIA est 
recommandee en cas de mutations au-de!3 
du codon 1444 pour eviterle developpement 
d'une tumeur desmoide en cas de reinter¬ 
vention, ou en cas de mutations severes qui 
font courir un risque eleve de cancerisation 
des polypes sur le rectum residue!, Une 
meta-analyse recente montre une meilleure 
quality de vie pour les patients ayant subi 
une AIR (frequence des selles, comorbidite 
postope rate ire), mats la possible reduction 
de fertility des patients ayant subi une AIA 


(dissection pelvienne extensive) restecontro- 
versee [21,12], La surveillance endoscopique 
haute et basse doit se poursuivre tout au long 
de la vie du patient. La place des anti-inflam- 
matoires non stero'idiens et du tamoxifene 
reste a determiner dans la prevention des 
adenomes et des tumeurs desmo'ides. 

La prise en charge pediatrique doit done 
etre defmie au cas par cas par un centre spe¬ 
cialise dans les maladies rates digestives. 
Ces structures participent aux donnyes des 
registres rtationaux et internationaux et aux 
essais cliniques therapeutiques. 

Syndrome de 
Peutz-Jeghers 

Le syndrome de Peutz-Jeghers (SPJ) asso- 
cie une polypose hamartomateuse du tube 
digestif [fig. 21.1) et une lentiginose peri-ori 
fioielle a des anomalies du gene serine/threo- 
nine kinase 11 {STK11) transmises de fagon 
autosomique dominante (tab. 21.1), Ce syn¬ 
drome est rare avec une incidence estimde 
entre 1/50 000 et 1/200 000 naissances. 

Diagnostic 

Les principeux symptomes du SRJ sont 
digestifs avec douleurs abdominales, hemor- 
ragies digestives ou occlusion par invagina¬ 
tion intestinale aigue. La majority (60 %) des 
patients porteurs d r un SPJ presentent des 
symptomes avant 20 ans et un tiers avant 
10 ans. 

La lentiginose est constitute de nom- 
breuses macules hy per pigrnen ides localisdes 
dans la bouche, au pourtour des levres, des 
yeux f des narines, de I’anus ou sur les doigts, 
les orteils, les mains ou fes pieds. La pigmen¬ 
tation des lesions tend a palir avec le temps, 
y /exception des lenttgines endobuccales. 
Ces lesions ne se cancdrisent pas. 

Polypes 

Les polypes represented la lesion prin¬ 
cipal du SPJ. 1 Is sont diagnostiques en 
moyenne entre 22 et 26 ans. Lis sidgent 
surtout dans I’intesiin grele, particulidre- 
ment dans le jejunum, mais aussi dans fe 
colon et I'estomac (tab. 21.l). Les polypes 
mtestinaux 1 souvent volumineux et pedicu- 
les, sont responsables dlnvagination chez 
69 % des patients [21.13]. Ce sont des 
polypes hamartomateux constitute de plu- 
sieurs groupements histofogiques distincts. 
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La proliferation de bandes de muscle lisse 
entoure des elements glandulaires. Le risque 
de cancer digestif est majore aucoursdu SPJ, 
avec un risque relatif [RR) de respectivement 
213, 520 et 84 pour les cancers de I'eStO- 
mac, de I’intest in grele et du colon [21,14]. II 
n’est pas certain que ce risque carcinologique 
concern© les polypes eux-memes. Si une 
sequence hamartome-addnome-carcinome 
est suggerde par la presence de cellules can 
cinomateuse au sein des polypes du SPJ, une 
dysplasie est tres rarement observee dans 
les polypes du SPJ, 

Autres tumeurs 

Le risque carcinologique global estmajore 
au cours du SPJ avec un RR estime a 15,2 
et un age median de survenue de 43 ans. 
Les cancers les plus frequents concement 
le sein, le colon, le pancreas et festomac 
avec des risques cumules estimes respec¬ 
tivement a 54 % f 39 %, 36 % et 29 % des 
patients [tab. 21.i). Des tumeurs de I’esto- 
mac, du pancreas, du sein, de I'ovalre et du 
testicule ont 6t6 rapportdes chez I’enfant 
[21.14]. Outre les myblomes, des tumeurs 
de la thyroids, de la peau, des voies biliaires 
et des bronches ont ete decrites. 

Les patients peuvent develop per des 
tumeurs des organes genitaux, Les tumeurs 
des cordons sexuels avec tubules annulds 
(SCTAT) peuvent toucher la fille et plus 
rarement le gargon dds 3-4 ans. Les SCTAT 
sent responsables d'irregularite menstruelle, 
d'hyperoestrogenie ou d'avance pubertaire 
chez les filles, et de gynecomastie avec acce¬ 
leration de croissance et avarice d’age osseux 
chez le gargon. Bien que 10 3 20% de ces 
lesions evoluent vers le cancer dans la popu 
lation generale, aucun cas de degenerescenee 
carcinologique n'a ete rapporte au cours du 
SPJ. 

Chez la femme, des tumeurs mucineuses 
de I'ovaire. de la trompe de Falfope ou du col 
de [’uterus ont ete rapportees, Ces lesions 
peuvent evoluer vers I'adenocarcinome bien 
differencie. Le RR de developper un cancer 
de I h ova ire est de 27. 

Genetique 

Le SPJ est lie a des mutations du gene 
STK11/LKB1, qui siege sur le chromosome 
19pl3,3 (tab. 21.1), ^utilisation r^cente du 
« multiplex ligation-dependent probe amplifi¬ 
cation * (MLPA), a ameliore le rendement dia 
gnostique a 80-94 % des patients [21.15], Ces 


mutations sont responsables d’une perte d’ac- 
tivite de la kinase serine/threonine STK11, 
Les mecanismes moieculaires de la tumo- 
rigendse ne sont pas encore elucides mais 
semblent multiples, impliquant langiogen^se, 
la suppression d'arret de la croissance, I'apop- 
tose ou la perte de la polarisation eellulaire. A 
ce jour, il manque des etudes sufftsamment 
vastes pour definir un lien probant entre geno¬ 
type et phenotype. 

Diagnostic endoscopique 
et traitement 

Cobjectif de la prise en charge destrafte- 
rnents des SPJ est double : des 1'enfance, il 
convient deviter les complications digestives 
des polypes (hdmorragie et surtout invagi¬ 
nation), tandis que chez Tadulte il s’agit de 
reconnai'tre et trailer precocement les can¬ 
cers digestifs et extradigestifs. 

Pour etablir le diagnostic initial, la biopsie 
d'un polype digestif est necessaire, Dans le 
cas de forme familiale r le diagnostic doit 
iddaiement etre porte chez un enfant asyrnp- 
tomatique. L’age de debut des premieres 
explorations a diminue au fur et a mesure des 
recommandations, mais il rest© actuellament 
tres controversy [21,16]. Les dernieres recom¬ 
mandations mentionnent un premier exarnen 
endoscopique des 8 ans, tout en prdcisant 
que les donnees sont trap parcellaires pour 
une conclusion definitive (recommandation 
de niveau C} [21.16], II est recommande de 
realiser des endoscopies haute et basse ainsi 
qu’une exploration de flntestin grele par video- 
capsule endoscopique. 11 est recommande 
de repeter les examens endoscopiques tous 
les 3 ans si des polypes significatifs ont 
ete depistes a 8 ans. Dans le cas contra ire, 
la surveillance peut reprendre a 18 ans en 
Tabsence de symptbmes intercurrents, tels 
que douleurs abdomtnales ou hemorragie 
digestive. Chez I’adulte, il est recommande 
de maintenir une surveillance endoscopique 
tous les 3 ans et d'accelerer ce rythme a tous 
les 1 a 2 ans apres 50 ans, au vu du risque 
cancereux accru [21.16], 

Le ddpistage systdmatique des tumeurs 
extradigestives interesse principalement les 
adultes, mais la palpation reguliere de lathy- 
roi'de et des testicules est justifiee quel que 
soit 1'age, 

Chez l r enfant T le traitement du SPJ relbve 
essentiellement des polypectomies intesti- 
naies afin de limiter le risque d'invagination 
a t’origine d'enterectomie partielle en cas 
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de necrose du grele. Le risque d’invagina- 
tion existe pour des lesions depassant 10 
a 15 mm qui doivent etre resequees fors 
d r endoscopie haute ou basse. L'avbnement 
des enteroscopies dirigbes : entbroscopie 
simple, a double ballon (EDB) ou spiraiee 
(avec un surtube) chez t’adulte permet d ? evr- 
ter la laparotomie dans un grand nombre de 
cas, DEDB est utillsbe avec succes et peu 
de complications chez fenfant dbs ['age de 
3 ans [21.17]. E!le constitue une alternative 
d'avenir afin d evlter les enterotomies itera¬ 
ti ves liees aux enteroscopies peroperatoires. 

Des traitements medicamenteux son! 
studies chez I’animal et I'homme, tels que 
feverolimus et la rapamycine pour ralentir la 
formation des polypes, ou la metformine pour 
ralentir revolution vers le cancer [21.18]. La 
metformine et la rapamycine regulent respec¬ 
tive me nt PAMP-activated kinase (AMPK) et la 
mammalian target of rapamycine (mTOR), deux 
effect© urs cles en aval de STK11 impliques 
dans la proliferation cellulaire. 

Polypose juvenile 

La poly pose juvenile (PJ) est caracterisee 
par la presence de plus de 5 polypes juve¬ 
niles dans le tractus gastro-intestinal ou d'au 
moins un polype juvenile associe a un ante¬ 
cedent familial de PJ. II s H agit d'une patholo- 
gie autosomique dominante dont (Incidence 
est estimbe entire 1/100 000 et 1/150 000 
[21.19]. 

Genetique 

Chez 50 a 60 % des patients, il existe 
une mutation des gdnes SMAD4 ou BMPR1A 
(tab. 21.1) [21.20]. Si les deletions courtes 
represented, I'essentiel des anomalies gene- 
tiques impliquees, les deletions plus larges 
(15 % des cas) ne sont detectees que par le 
MLPA [21.20]. Des anomalies du promoteur 
de BMPR1A ont bgalement 6t6 rbcemment 
correlees a la PJ. Ces deux genes appar- 
tiennent a la cascade transductionnelle bone 
morphognetic protein (BMP)/TGF-[i, 

Diagnostic 

La PJ se revele selon trois presentations 
distinctes, infantile, colique et generalises. La 
PJ infantile a un developpement. precoce sous 
la forme d'une multitude de polypes sessiles 
ou pedfculesde 1 a 3 cm dans Lensembie du 


tractus gastrointestinal (f ib. 21.1 . Devolu¬ 
tion est frequern merit fatale dans Tenfance 
du fait des complications telles que la diar- 
rhbe, la denutrition, les hbmorragies ou les 
invaginations intestinales aigues. ESIe peut 
s'associera une macrocephalie ou une hypo- 
ton ie generalises. Cette forme precoce pour- 
rait etre associee a des deletions larges et 
contigues des genes PTEN et BMPR1A sur le 
chromosome 10 [21,21]. 

LesPJ colique et generalises semblentdes 
presentations variables d'une me me affection 
puisqu’elles se transmettent de fagon domi¬ 
nante au sein d r une merne famslle [21,21], 
Ces formes debutant generaiement plus tard, 
b Tadolescence ou chez I'adulte jeune. Pres 
de la moitie des patients sent porteurs d’une 
mutation de SMAD4 ou BMPR1A, avec un phe¬ 
notype comportant plus de polypes, d'ade- 
nomes et de cancers gastnques ou coliques 
chez les porteurs d'une mutation S/WD4, 

Les polypes des PJ se repartissent toutau 
long du tractus gastro-intestsnal mais predo¬ 
minant nettementdans i'estomac et le colon. 
11 s'agit de polypes hamartomateux sem- 
blables aux polypes juveniles isoles, Depen¬ 
dant, les polypes de la PJ se caracterisert 
par un stroma moins abondant, des glandes 
dilates plus rares et des petites glandes 
proliferatives plus frequentes, particuliere- 
ment chez les patients porteurs d'une muta¬ 
tion SMAD4, Dans I'intestin grele les petits 
polypes de la PJ peuvent etre confondus avec 
des polypes hyperplasiques, inflammatoires 
ou une hyperplasie lymphotde. 

La PJ est associee a un risque de cancer 
colique estime entre 39 et 68 % soft un RR 
de plus de 34 par rapport a la population 
generale. Les risques de cancer gastrique, 
duodenal ou pancreatique semblent egale- 
ment majors. 

Prise en charge 

Les patients symptom a tiques ou asymp- 
tomatiques mais suspects de PJ du fait 
d'antecedents familiaux doivent btre surveil- 
les endoscopiquement a partir de I'age de 
15 ans [21,22]* Au moment du diagnostic, 
une exploration complete du tractus gastro¬ 
intestinal est souhaitable par endoscopies 
haute et basse associees h une vidbocap- 
sule. Le depisfage genetique est utile en cas 
d'antecedents familiaux de PJ, sous reserve 
que les mutations soient connues chez les 
apparentbs, La realisation des endoscopies 
haute et basse est justifibe tous les ans en 
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cas de polype lors de ta derniere exploration, 
ou tous les 1 a 3 a ns en I'absence de polype 
[21,22-21.24), Les polypectomies endosco- 
piques iteratives sont recommandees. La 
surveillance iterative de i'intestin grille par 
videocapsule reste debattue tant les cancers 
sont rares dans ce segment digestif [21,19], 
lorsque le traitement endoscoplque devient 
inoperant, une resection chirurgicale gas- 
trique ou colique peut etre envisagee pour 
controler les complications tefles que les 
hemorragies. Une colectomie prophylactique 
peut etre proposee pour limiter te risque carpi - 
nologique en cas d'antecedents familiaux de 
cancer colique precoce, de dysplasie severe 
au sein ties polypes, de complications diges¬ 
tives mal controlees (hdmorragie, diarrhde) 
ou dun nombre de polypes depassant les 
possibilites d'exerese endoscoplque, Comme 
pour la PAF, 3e choix de I'intervention est 
debattu entre coloprotectomie totale avec 
reservoir et anastomose iido-anale ou colec¬ 
tomie subtotale avec a nastomose ileorectale 
et surveillance endoscopique annuelle. La 
decision repose principalement sur 3e degre 
d'atteinte du rectum avant I’intervention et 
sur le sexe du fait du risque augmente d 1 infer¬ 
tile feminine aprds anastomose ifeo-anale. 
La recurrence des polypes aussi bien dans le 
segment rectal preserve que dans le reservoir 
ileal rend la decision difficile [21,25]. 

^association dime PJ avec le syndrome 
de RendU-Osler en cas de mutation SMAD4 
justifle la realisation d'une radiographic 
thoracique, d'une IRM cerebrale et d'une 
echographie hepatique a la recherche de 
malformations vasculaires. 


Polyposes liees a PTEN 

Les mutations du gene PTEN sont respon- 
sables des syndromes de Cowden (SC), de 
Bannayan-Riley-Ruvalcaba {SBRR) et de Pro- 
tee., caracterises par des tumeurs hamarto* 
mateuses du tube digestif et d'autres organes 
associees a un risque accru de cancer. 

Syndrome de Cowden 

Le SC a une incidence estimee entre 
1/200 000 et 1/250 000 naissances 
(tab, 21.1). Le gene PTEN est un gene sup- 
presseur de tumeur localise sur le chromo* 
some 10q22-q23, Des mutations de PTEN 
sont observees chez pres de 80 % des 
patients ayant un SC et 60 % des patients 


ayant un SBRR [21.26], Certaines families 
associent des cas de SC et de SBRR. Le SC 
est principalement sporadique mais 10-50 % 
des cas ont une presentation familiale. 

Diagnostic 

Le diagnostic est portc quand un signe 
pathognomonique est exprime avec suffi- 
samment d1ntensit§ ou en cas dissocia¬ 
tion de plusieurs signes majeurs et mineurs 
(tab. 21.2) [21.27]. Les signes essentiels 
sont cutaneomuqueuXt quasi constamment 
presents avant i'age de 30 ans, Les trichi lem- 
momes sont des excroissances de chair 
cen trees sur un follicule pileux autour de la 
bouche. du nez ou des oreilles. Les papules 
papillomateuses sent des fibromes ben ins 
de la cavtte buccale et de la langue tandis 
que les keratoses acrales prennent la forme 
de papules verrucaides, parfois pigmentees 
des pieds et des mains. 

Des lesions benignes peuvent etre asso- 
dees a ces signes majeurs, tel les que des 
lipomes, neurinomas, hemangiomes ou une 
langue fissuree (tab. 21.l). Une macrocepha- 
lie est presente chez 40 % des patients. Des 
Idsions fibrokystiques ou adenomateuses du 
sein sont dgalement frequentes (> 75 % des 
cas), ainsi que des leiomyomes uterins (50 %) 
ou des lesions thyroidiennes ; goitre multi- 
nodulaire ou adenome [> 75 %)* 

Les polypes hamartomateux peuvent 
occuper tous les segments du tractus digestif. 
La frequence de 1'atteinte digestive, evaluee 
a 60 % des patients, est probablement sous- 
estimee du fait de sa presentation asymp- 
tomatique dans 25 % des cas, Les polypes 
sidgent principalement dans I'estomac 
(75 %), le colon (66 %), I'oesophage (66 %) 
et le duodenum (37 %) [21,28]. La majorlte 
des tumeurs digestives sont des polypes 
juveniles mais d'autres lesions peuvent etre 
observees, tels llpomes, polypes inflamma- 
toires, ganglioneurinomes, hyperplasle lym- 
phoide ou addnomes [21.28]. Les lesions 
oesophagiennes prennent la forme d'une 
acanthose glycogenique caracterisee par de 
nombreuses surelovations blanches et plates 
tout au long de Loesophage. 

Cancers 

Le SC est associe a un risque carcinolo- 
gique majore pour les cancers du sein, de la 
thyroTde et de t’endometre, quf constituent 
des signes majeurs du SC (tab. 21.1) (21,27). 
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Tableau 21.2. Signes diagnostiques du syndrome de Cowden [21.27]. 


Path og n pm oniq ues 

Majeur s 

Mineurs 

Trichi lemmomes faciaux 

Keratoses aerates 

Papules papillomateuses 

Lesions mu que uses 

Cancer du sein 

Cancer de Tendornetre 

Cancer thyroide (fbllioulaine ou 
papillalre) 

Macrocephalie 

Maladie de Lhermitte Duclos 

Maladie fibrokystique du sein 

Retard mental 

Goitre ou adenoma thyroid ion 

Polype hamartomateux gastro¬ 
intestinal 

Liporne, fibroma 

Carcinoma renal 

Fibroids uterin 

Le diagnostic de syndrome de Cowden ndeessite 

Chez un patient 

Chez les apparentes d un patient 

1 des conditions suivantes ; 

1. > 6 papules faciales dont > 3 trichilem merries 

2. papules faciaies et papillomatose muqueuse orale 

3. papillomatose muqueuse orale et keratoses acrales 

4. ^ 6 kpratoses palmoplantaires 

1 critere pathognomomque 

2 criteres majeur s oomprenant soit: 

1. macrocephalie 

2. maiadlede Lhermitte-Ducios 

1 critere majeur 

1 critere majeur et 3 criteres mineurs 

2 criteres mineurs 

4 critbrSS mineurs 



Surveillance 

La surveillance cherche a limiter le risque 
canc£reux. 91 est recommand£ que soit rea¬ 
lise un examen clirique annuel des I'age de 
18 ans ou au moins 5 ans avant I'age du 
premier cancer dans la famille. Lexamen 
se concentre sur la thyroids et les lesions 
cutandes. La coloscopie rVesthabitueilement 
proposes qu'apr£s 50 ans, mais de recentes 
etudes suggerent une realisation plus pre- 
coce en raison de la survenue de cancers 
des 35 ans. 

Syndrome de 

Bannayart-Riley-Ruvalcaba 

L'absence de consensus pour le dia¬ 
gnostic du SBRR le rend parfois difficile a 
distinguer du SC. Le SBRR associe habitueh 
Jement une macrocephaiie, une lipomatose, 
des hemangiomes T une polypose intestinale 
et des pigmentations du gland. Un retard 
mental et diverses anomalies congdnitales 
ont egalement ete decrits. Dans le SBRR. les 
polypes sent frequemment symptomatiques. 
Les cancers du sein, de i'endometre et de la 
thyroide sont egalement associes a ce syn¬ 
drome (fab. 21.1), 


Autres polyposes 
hamartomateuses 

Pourtant correle a des mutations de PTE /V, 
le syndrome de Protee n'est qu'exceptionnel- 
lement responsabfe de polype hamartoma- 
teux intestinal [21.29]. 

A (’inverse, des polypes hamartomateux 
peuvent etre observes dans d'autres syn¬ 
dromes, Le syndrome de la polypose mixte 
herdditaire a dtb rdeemment cfecrit chez 
quelques families [21,30, 21.31]. II asso¬ 
cie des polypes rectocoliques de differente 
nature, juvenile, hyperplasique et adenoma- 
teuse, Le risque d'adenocarcinome colique 
est eleve [21.31). Ce syndrome a transmis¬ 
sion autosomlque dominante pourrait etre 
correle a des mutations de BMPR1A [21.32], 

Le syndrome des naevus des cellules 
basales (syndrome de Gorlin) est du a des 
mutations de Thomologue du gene pat¬ 
ched (PTCH). Des polypes hamartomateux 
gastriques ont ete decrits Chez quelques 
patients, bien que la majorite reste indemne 
de lesion digestive [21.33], Des polypes 
hamartomateux ont egalement ete decrits 
au cours de syndromes genetiques tels 
que la neurofibromatose de type 1 (gene 
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neurofimotasis 1, NF1) [21.34], de la neo- 
plasie endocrinienne de type 2B (gene RET) 
[21,35], du syndrome de Birt-Hogg-Dube 
{g£ne fotlicuiin, FLCN) [21,36] ou de I 1 active 
tion inflammatoire chronique du syndrome de 
Cron khite -Canada [21,37]. 
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CHAPITRE 22 


Constipation et encopresie 

Pascate Roy, Nathalie Beige, Olivier Mouterde 


Points essentiels 


■4 La constipation est un motif fre¬ 
quent de consultation, source d'incon- 
fort pour I'enfant et d‘inquietude pour 
les parents. 

-4 En plus de la frequence et la consis- 
tance des selles, sa definition se basesur 
les criteres de Rome III concemant les 
troubles fonctionnelsgastro-intestinaux. 

-4 La connaissance des mecanismes 
anatomiques et physiologiques en jeu 
est necessaire a une prise en charge 
diagnostique et therapeutique adaptee. 

■4 Les formes cliniques sont diffe- 
rentes selon I'age et le degre de matu¬ 
ration physiologique et psychologique 
de I'enfant. Le diagnostic est principa- 
lement clinique : un interrogators et un 
exarnen clinique minutieux mettront en 
evidence d^ventuels signes d'alarme, 
evocateurs d’une pathologie organique 
(rare), necessitant ators des examens 
complementaires radiologiques, mano- 
metriques ou histologiques pour une 
prise en charge appropriee, 

-4 Le traitement inclut des mesures 
hygienodietetiques et doit etre adapts 
a chaque enfant. La principal mesure 
therapeutique est les laxatifs non irritants 
associes si besoin au traitement de lesions 
locales, a une eventuelte reeducation ou 
a une prise en charge psychologique. 
Une prise en charge precoce des fappa- 
rition des symptomes permetd’eviter les 
compiications notamment douloureuses., 
sources d'une attitude de retention volon- 
taire et done de traitement prolonge, 

GOO 


*4 L'encoprcsie se definit par remis¬ 
sion de selles dans des endroits inap- 
propries au-dela de I'age de 4 ans ; son 
diagnostic est essentiellement clinique, 

-4 La frequence de I'encopresie est 
sous-estimee et ne se resume pas a une 
simple complication de la constipation, 
mais associe a des degres divers une 
constipation et un trouble du compor¬ 
tment sphlncterien a type de retention. 

^ devaluation et le traitement de 
I'encopresie sont doubles : somatique 
et psychique. 


Les - habitudes into stin ales » o ccupent 
une place importante dans not re culture . Un 
transit normal s embie etre un gage de bonne 
s ante, II est alors comprehensible qua toute 
variante devienne une source d r inquietude 
pour fes parents (d'autant plus que leur enfant 
est jeune) et declenche done de frequentes 
consultations (la constipation represente 3 % 
des consultations de pediatrie generate et 
jusqu’a 25 % des consultations de gastroen- 
terologie pediatrique). Un transit normal n est 
pas obligatoirement une sef/e quotidienne 
comme cela est encore ancre dans /'esprit de 
n ombre uses personnes. II ex/ste en effet de 
grandes variations de ta frequence d'emission 
des selles , fanf sur le plan fndividuel qire selon 
Cage de I’enfant La not/on (/'efforts de defeca¬ 
tion ou de douleurs associees est importante 
pourparler de constipation, S71 est important 
de ne pas meconnaftre une cause organique, 
if test toutautant de rassureries parents. Ras- 
surer ne veut pas dire negligeret done differer 
une prise en charge , dent Hnteret principal est 
d'etre debutee le plus precocement possible. 
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Definition 

te mot constipation vient du latin consti- 
pare que Ion pout traduire par enrasser. La 
constipation est on symptome qui corres¬ 
pond s une anomalie des selles ou de ieur 
elimination : elles sont trop votumineuses ou 
trop dures 1 trop rares H ou Ieur elimination est 
douloureuse, voire incomplete- 5a prevalence 
varle de 0,7 % a 29,6 % selon les auteurs et 
les cultures, traduisant une grande variabi¬ 
lity de criteres de definition selon la consis- 
tancedes selles i fig. 22.1) ou Ieur frequence, 
sans qu'aucun ne soit vraiment satisfaisant. 
La frequence semble plus elevee chez les 
garqons, au contraire de I’age adulte durant 
(equel les femmes sont pl us exposees* Long- 
temps on a consider^ la constipation comme 
la diminution de frequence des selles, quels 
que soient Ieur volume et Ieur consistance, 
avec, en fonctlon de l r age, moins de 2 selles 
par jour chez ie nourrisson au sein, moins 
de 3 selles par semaine chez le nourris- 
son au lait de vache et/ou £ Talimentation 
diversifiee, moins de 2 selles par semaine 
chez I’enfant plus grand, Une conference de 
consensus (Rome) a reuni des experts inter 
nationaux pour definir et classer les troubles 
fonctionnels du systeme gastro intestinal. 
Depuls 2006, le consensus de Rome III a 
individualist des criteres plus spdcifiques au 
nourrisson et jeune enfant et a J’enfant de 4 
a 16 ans [22,1, 22.2] {tab. 22.1}, 


Anatomie - Physiologie 

La connaissance de I’anatomie anorec¬ 
tal©, de la physiologie de la defecation et de fa 
continence est importance pour comprendre 
les causes de la constipation et ainsi mettre 
en oeuvre les mesures diagnostiques et the- 
rapeutiques appropriees. 

Sur le plan anatomique, II est classique 
de parler de systemes capacitif et resistif. Le 
systeme capacitif est constitue de I’ampoule 
rectale fig. 22.; . 5a paroi est constitute de 
deux couches de fibres musculaires Itsses : 
superficielle longitudinale et profonde cir¬ 
culate qui s h epaissit a la partie inferieure 
pour former le sphincter interne, EUe a une 
double innervation : extrinseque en relation 
avec fe systeme nerveux central par I'inter- 
mediaire du nerf hypogastrique et du nerf 
pelvien, intrinseque avec les plexus nerveux 
myenteriques d'Auerbach et sous-muqueux 
de Meissner* Le rectum joue un role de reser¬ 
voir des selles en cas d'urgence et de faqon 
transitoire ; les proprietes viscoefastiques 
de ce muscle lisse permettent une capacity 
d n ada ptation a un volume important en cas de 
sensation de besoin et de retention volontaire 
appelee compliance rectale, II se poursuitpar 
le canal anal, recouvert d h un epithelium de 
type cutant conrsprenant de multiples rtcep- 
teurs sensitifs particulierement utiles pour 
I’analyse discriminative du contenu rectal 
(liquide, solide ou gazeux), Les informations 


Type 1 

°o°§o 

Due separe en nrorceaux, comme les noix [difficile de passer) 

Type 2 


En forme de saucisse mais grumeleuse {difficile de passer) 

Type 3 


Comme une saucisse, mais avec des fissures en surface 

Type 4 


Comme une saucisse ou un serpent, mais lisse et douce 

Type 5 


Monoeaux mous aux bords bien ddfinis [passe faciiement) 

Type 6 


Morceaux dechiquetes, agglomeres en une mafiere pateuse 

Type 7 


Fade, humide, aucun morceau solids, entierement fiquide 


Figure 22.1. fichelle de la forme des selles de Bristol. 
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Tableau 22.1 Criteres de definitions des troubles fonctionnels gastro-intestinaux 
de I'enfant (d’apres Rome III} [22.1, 22.2], 


Oyschesie du nourhsson 

Au moins 10 minutes d' efforts et de cns, avant I'exoneration de selles mo lies chez le nourrisson de mo ins 
de 6 mots, par a il leers en bonne sante 

Constipation fonctionnefle do petit enfant de moins de 4 ans 

Sur une periods d’au moins 4 semainss, I’enfant dort presenter au moins 2 des criteres suivants ; 

* moins de 2 defecations par semaine 

* un historique de retention volontaire excessive des matieres 

* yn historique de selles volumineuses et/ou tree dures 

* presence d’une importante masse fecale dans le rectum 

» au moins un episode dIncontinence fecale par semaine chez un enfant ayant acquis la proprete 

* un historique de selles de large diametre conduisant a I'obstruction des toilettes 

Des symptdmes accompagnateurs peuvent ytne une irritability, une baisse de I'appytit ou une rapide satidty 
d^sparaissant immediatement apres elimination d'une selle volumineuse. 

Constipation fonefionnelle de 1‘enfant de plus de 4 ans (+ constipation fonctionnelle de retention) 

Sur une periode d’au moins 8 semaines, I’enfant doit presenter au moins une fois par semaine 2 ou plus 
des criteres suivants : 

* au moins 1 episode d'in continence fecale par semaine 

* moins de 2 selles par semaine dans les toilettes 

* historique de posture de retention ou une retention fecale volontaire excessive 

* historique de selles douloureuses et/ou tres dures 

■ presence d’une masse fecale importante dans le rectum 

* un historique de selles de largo diametre conduisant a l'obstruction des to lcttos 

Incontinence fecale non retentionnelle 

Chez un enfant age d'au moins 4 ans et presentant depuis au moins 8 semaines : 

* defecation dans des endroits inappropries au moins une fois par mois 

* absence de processus inflarnmatolre, anatomique, metabolique ou nboplasique pouvant expliquer les 
symptomes 

* absence de retention fecale 



Figure 22.2 Les reperes anatomiques. 1 ; rec¬ 
tum ; 2 : canal anal; 3 ; sacrum ; 4 : pubis ; 
S : ischion ; 6 ; axe du canal anal ; 7 : axe du 
rectum ; 8 : signe pubococcygienne. 


regues par ces recepteurs sort transmlses 
aux centres nerveux superieurs sous forme 
d F informations conscientes par I'interm^- 
diaire des branches hemorroi'daires des nerfs 
honteux, A I’etat de repos, le canal anal est 
vide et totalement collabe sous Hnfluence du 
tonus basal muscuiaire. 

Le systeme r^sistif muscuiaire ou appareil 
spbinct£rien {fig. 22.31 assure la continence 
en mettant en jeu des muscles lisses ou 
strses et done des mecanismes involontaires 
ou volontaires, Le sphincter Interne ou lisse 
(de command© reflexe), epafssissement de 
la eouche muscuiaire circulaire interne, est 
responsable de SO % du tonus de base du 
sphincter anal. Le sphincter externe ou strie 
(de commande volontaire) permet la contraC“ 
tion volontaire et est done le sphincter d’ur- 
gence. Ertfin, le muscle releveur de ranus, 
veritable diaphragme pefvien (fig. 22.4), et 
notamment le muscle puborectal, participe 
a la continence par le biais de I'angulation 
anorectale, capitale en cas d’augmentation 
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Figure 22.3. Coupe frontale du canal anal et 
du rectum (representation unilateral des 
muscles), 1: faisceau pubococcygien du 
releveur ; 2 : pu bo recta I ; 3 : mu scu laris sub¬ 
mucosae ; 4 : couche longitudinals complete ; 
5 : sphincter interne ; 6 : ligament de Parks ; 
7: sphincter externe: boude medians; 
8 : sphincter externe ; boude inteneuresous- 
cutanee ; 9 : rectum ; 10 : muqueuse rectale ; 
11 : ligne pectinee ; 12 muqueuse anale ; 
13 : zone cutanee. 

de la pression abdominals (mecanisme de 
« flap valve »). 

Le jeune enfant presente certaines 
particularity : la position du sacrum et 
du coccyx est presque verticale (ces deux 
pieces s'in cur vent ensuite pour devenir plus 
horlzontales), I'axe de i'mtestin terminal 
est egalement a peu pres vertical avec un 
cap rectosigmoidien presque inexistant, les 
muscles et ligaments du perinee sont tr£s 
peu developpes avec un rectum attache de 
faqon lache au sacrum. 

Sur le plan physiologique, la motricite 
intestinale est assuree par la contraction 
coordonnee et regulee des fibres musculaires 
lisses de la paroi intestinale, permettant ie 
brassage des aliments et la progression du 
contenu intestinal jusqu’au sigmo'ide, grace 
a des mouvements de propulsion, Elle sup¬ 
pose (’existence d'un system© de regulation 
nerveuse : systeme nerveux extrinseque 
(sympathique et parasympathique) et intrin- 
seque (plexus myenteriques d'Auerbach et 
sous-muqueuxde Meissner), Ces recepteurs 
sont a I’origine de reflexes courts intramuraux 
et sont en relation avec le systeme nerveux 
extrinseque. Dans les conditions basales de 
repos, le rectum est vide ou pratiquement. 



Figure 22.4. Diaphragm© pelvien plan profond, 
vue endopelvienne. 1: muscle puborectal. 
Muscle releveur de Tanus, 2 : faisceau pubo¬ 
coccygien ; 3 : faisceau iliococcygien ; 4 : fais¬ 
ceau ischiococcygien ; 5 : raphe anococcygien. 

La continence est assuree par le tonus de 
base des sphincters lisseetstrie, Sous feffet 
d’une contraction sigmo'idienne, le rectum se 
remplitavec une augmentation de la pression 
intrarectale. Cette distension rectale est a 
I’origine de la sensation de besoin et d r une 
sequence mot rice, reflexe [chute de la pres¬ 
sion du sphincter interne ou reflexe recto- 
anal inhibiteur RRAI) et consciente, dont le 
but est d'informer le sujet du besoin et de 
lui permettre de choisir entre une defecation 
immediate ou retardee : 

• jusqu'a Tag© de 6 mois, la defecation 
depend d’un mdcanisme reflexe decienche 
par la stimulation locale des tensorecep- 
teurs. Puis, la myelinisation du systeme 
nerveux sou met la musculature sphino 
terienne stride au control© des centres 
superleurs. La defecation devient une acti¬ 
vity volontaire. Le controls du sphincter 
anal, et done Lacquisition de la proprety, 
implique la conjonction de trois facteurs : 
la maturation neuraphysiologique, Ie deve- 
loppementpsycho-affectif ef I education. La 
defecation rcsultera alors de (’association 
d’une decision (celle d’autoriser !a defeca¬ 
tion), du relachement du syst&me resistif 
(relaxation reflexe (RRAI), puis volontaire 
des muscles de la continence) et de phe 
nomenes propulsifs (effort de poussee), 
Apres une defecation, la pression rectale 
chute et la sensation de besoin disparait, 
les sphincters interne etexterne retrouvent 
Eeur tonus de base ; 
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* ay contraire, pour assurer une bonne conti¬ 
nence, la precedente sequence de relaxa¬ 
tion reflexe peut etre ccmpletee par une 
contraction volontaire du sphincter strid. 
Cette contraction volontaire ne peut etre 
maintenue que quelques instants et done 
intervient la compliance rectale (adaptation 
de la pression rectale en foncticn du volume 
et du temps), permettant une baisse de la 
pression intrarectale et done la disparition 
du besoin de defecation. L'appareil sphinc¬ 
terien retrouve ses pressions de base. La 
situation est identique au depart sauf que 
le rectum n'est plus vide, 

Les principals anomalies pbysiopathoio- 

giques [22,3J sont : 

* une absence de contraction colique (rare 
en pediatne) organique de type pseudo- 
obstruction intestinale chronique (PQIC) 
ou fonctionneHe avec un temps de transit 
ralenti. Dans ce dernier cas, diverses etio¬ 
logies sontenvisagees [22.4] : dysfonction 
de la musculature lisse de la paroi colique 
(contractions faibles ou non efficaces), ou 
dysfonction du systeme nerveux intestinal 
factivite motrice non coordonnee), diminu¬ 
tion du nombre de neurones argyrophiles, 
diminution des cellules de Cajals, anoma¬ 
lies de la substance P ou du VIP [voir eba- 
pifre 23). Chez lenfant, un retard du temps 
de transit pourrait aussi etre secondaire a 
une retention fecale chronique ; 

* une anomalie du sphincter interne : hyper¬ 
tonic sphineferienne ou absence de reflexe 
recto-anal inhibiteur (maladie de Hirschs¬ 
prung) (voir ebap/tre 23) ; 

* une contraction paradoxale de l’appareil 
sphincterien lors de la poussee volon¬ 
taire aboutissant a une grande difficult^ 
d'evacuation rencontrde chez de nombreux 
constip^s et qui dPfinit I’asynchronisme 
abdominopelvien, Ce dernier a efe consi- 
dere comme une cause frequente de consti 
pation chez I'enfant, memo si sa correction 
par une reeducation de type biofeedback 
n'est pas toujours correlee avec une evolu¬ 
tion favorable des symptbmes ; 

* une absence de relachement du systeme 
sphincterien strie lors des besoins de 
defecation : retention volontaire rencen¬ 
tree darts les difficultes d’apprentissage 
de la proprete (refus du pot), ou en cas de 
defecationdouloureuse(fissures,anite...); 

* un trouble de la compliance rectale [22.5] 
avec mega rectum fonctlonnel secon¬ 
daire a la retention stercorale chronique, 
avec perte de la sensation de besoin et 


formation d’un fecalome. La baisse de 
pression sphincterienne interne Eiee & 
cette rdpietion rectale explique le risque 
accru de fuites et done d’incontinence 
fecale fonctionneHe ; 

* enfin, des mecanismes centraux affectant 
la decision de la defecation (psycholo¬ 
gies, voire psychiatriques). 

Clinique 

Le diagnostic de la constipation de I'en- 
fantest principalement Clinique [22.4, 22.6J. 
Si les formes cliniques sont differentes selon 
Page, un interrogate! re precis et un examen 
ciinique minutieux permettent tres souvent 
d r obtenir une orientation ciinique vers une 
pathoiogie organique (rare, moins de 5 a 10 % 
des constipations de I’enfant), ou fonction- 
nelle le plus souvent. La presence de « signes 
d'aiarme * (tab. 22.2 oriente le recours aux 
examens complements ires ainsi que la stra 
tegie therapeutique [22,6, 22,7], 

Interrogatoire 

L'interrogate ire recherchera, outre les 
donn^es concernant la date d’apparition 
de la constipation, la frequence et ['aspect 
des selles ainsi que tour eventual caractere 
douloureux: 

* les antecedents familiaux : constipation (un 
terrain familial de constipation est souvent 
retrouvd), colopathie fonctionneHe, pathoio¬ 
gie organique ou chirurgicale ; 

* les antecedents personnels : 

- neonataux : grossesse, accouchement, 
date d'eliminatlon du meconium, allaite- 
ment maternel ou artificiel. transit lors 
des premieres sema ines de vie, coliques, 
pleurs ou regurgitations associees, crois- 
sance ponderale ; 

- les premiers mois de vie : effets de la 
diversification atimentairc, d'eventuels 
changements de laits, de (’acquisition 
de la marche, retentissement dventuel 
sur la croissance ; 

- Tacquisition de la proprete : diape sou¬ 
vent difficile pour les enfants et les 
families. EE faut recueillir les informations 
concernant Lage de debut d'apprentis- 
sage, les conditions d'acquisition de la 
proprete urinaire T un eventual refus du 
pot, la reaction de ['entourage 3 ce refus ; 

- les conditions de scolarisation : la reten¬ 
tion volontaire frequente en milieu scolaire, 
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Tableau 22.2. Sagne d 'alarme devant fa ire evoquer une constipation de cause orga- 
nique (d'apros [22.8]). 


* Constipation oe debut tines precoce < 1 mois 

* Retard d’elimination du meconium au-dela de 43 heures 

* Antecedents familiaux de maiadie de Hirschsprung 

* Selles rubannees 

* Sang dans les selles en i 1 absence de fissures anate-s 

* Mauvaise croiasance staturopon derale 

* FiSvre 

* Vornissements bilieux 

* Anomalie thyroid ienne 

* Ballonnement abdominal nriajeur 

* Fistule pdrin£ale 

* Position anorma e de I'an us 

* Absence de reflexe cutane anal ou eremasterien 

* Touffe de polls ou fossette sacrec, deviation du pli fessier, cicatrices de la marge anale 

* Diminution de la force, du tonus ou des reflexes dec mennbnes Inf&rieurs 

* Peur intense lors de I 1 examen anal 

* Debacle de seiles lors du toucher rectal 

* Rectum vide on presence d'une masse abdominal© 


Fabsenteisme scolaire lie a la constipa¬ 
tion ou a des douleurs abdominales, les 
a p ports ali mental res el hydriques sou vent 
faibles 3 cet Sge, Factivite sportive, la pre¬ 
sence de fuites de selles dans la culotte 
voire d'une fausse diarrhee de stase, de 
troubles urinairesassocies, d'un retentis- 
sement sur la croissance ou Fetat general, 
et de rector regies ; 

- les eventuels evenements farniliaux mar- 
quants lors de [apparition des symp- 
tomes, ainsi qu'une approche ducontexte 
psychologique de i'enfant etde safamille ; 

- leseventuelsexamens complementaires 
deja realises ; 

- les mesures hygienodietdtiques et les 
traitements mddicaux dej£ proposes, 
leur observance et leur efficacite. 

Exa men clinique 

Un examen clinique manutieux est en suite 

necessaire : 

* general: croissance, etat general, compor- 
tement lors de I'examen ; 

* abdominal : ballonnement, meteorisme, 
retention stercorale, fecalome, douleur a 
la palpation ; 

* anal : Fapproche de cette region est sou- 
vent difficile chez ces enfants, mais devra 
rechetcher la position de I'a nus (recherche 
d'une ante posit ion anale) t une anite, d'even- 
tuelles fissures, des soufliures, une beance 
anale (souvent secondaire a la rdpldtion 


rectaie mais faisant cramdre des sevices 
sexuels). Le toucher rectal ne doit pas etre 
systematique et ne doit etre envisage que si 
une cause organique est suspect£e. ou en 
cas de suspicion de constipation fonction- 
nelle, mais si un seul des crlteres de Rome 
est present. Utile en cas de recherche de 
stenose anale, il n’a pas d'interet iorsd'une 
suspicion de maiadie de Hirschsprung (la 
montee d'une sonde rectaie est preferable), 
ni pour la recherche d'un fecalome pour 
laquellie I'examen clinique est souvent suf- 
fisant, li n f a pas dedication dans le dia¬ 
gnostic de constipation fonctionnelle. n doit 
etre fait avec douceur et apr£s explication 
ci I 1 enfant et £ sa famine, en presence d'un 
parent ou d'un tiers ; 

* examen de la region sacree : fossette, 
touffe de poils, pli fessaer asymetrique ; 

* examen neurologique : general incluant 
reflexes osteotendineuxaux membres infe- 
rieurs et de la region anale. 

La presence designed'alarme tab. 22.2) 
doit faire recherche une cause organique 
(tab. 22.3). Dans le cas contraire, te plus 
frequent, le diagnostic de constipation fonc- 
tionneile pourra etre posd, ddfinie par Fab- 
sence d'anomalie anatomique, biofogique ou 
histologique. 

Formes cliniques 

Les formes cliniques sont tres differentes 
selon Tage de i'enfant. 
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Tableau 22.3. Principals etiologies de 
constipation organique. 

Obstacle anatomique 

* Stenose anale, rectale, colique, congenital© et 
acquise (enterocolite ulceronecrosante, maiadie 
dG Crohn) 

* Compression, duplication 

Atteinte musculaire 

* Hypotonie {trisomie 21, encephalopathies) 

* Deficit paroi muscu lai re abdomi male {Prune Belly 
syndrome) 

* Atteinte musculaire digestive (myopathie de 
Duchenne, nnaladie de Steiner! „ pseudo-obs¬ 
truction intest inale chronlque musculaire...) 

Atteinte neurologique 

* Atteinte cent rale, encephalopathies 

* Atteinte innervation intrinsSque : maiadie d'Hir- 
schprung, ROIC neurogene 

* Atteinte medullaire : spina bifids , micelle fixes, 
compression inedullaire 

Causes gene rales 

* Denutrition severe (anorexies mentales) 

* Hypothyroidie 

* Allergie protbines du lait de vache 

* Maiadie coeliaque 

* Hypokaliemie, hypophosphoremie 

* Causes medicamenteuses (opiaces, antic hoii- 
nergiques, antidepresseurs, antidpiiepttques,..) 

* Abus sexuels 


Chez le nourrisson 

Cas particular de fa fausse « constipation 
au sein »: certains nourrissonsallaites, apres 
une premiere periode de selies normales r 
ont brutalement des selles rares, voire tr&s 
rares (parfois espacees de plusieurs jours 3 
semaines), source d'une grande inquietude des 
parents. Cette pseudoconstipation benigne liee 
probabtement au faible residu de la digestion, 
s'accompagne d’une prise de pokts norm ale, 
d'une absence de baiionnementou de douleurs 
abdominales. II est important de s’assurer de 
Lefficacite des tetees (bonne prise de poids et 
diurese) et de rassurer les parents, 

Dyschdsie du nourrisson (Rome 111) : tres 
inconfortable, genes par une aerocolie et de 
frequents efforts de poussee malgre des 
selles de consistence normal© a molle, ces 
nourrissons peuvent se presenter avec un 
tableau de * ©cliques du nourrisson * s voire 
de « pseudo-Hirschsprung *. 

Constipation fonctionnelle avec elimination 
de selles dures responsables d'importants 


efforts de poussee, douloureuses, parfois 
accompagnees de rectorragies sur fissure 
anale. Cette situation est frequente tors du 
changementde regime aiimentaire : sevrage 
ou diversification aiimentaire. 

Chez le jeune enfant 

Chez lejeune enfant en age d'acquisition 
de ia proprete, il est frequent de rencontrerune 
attitude de « refus du pot Apres un transit 
souvent normal, lors des premiers mois de vie r 
cette periode est volontiers marqube par une 
attitude deposition vis-3-vis de la defecation 
dans le pot, ou les WC, avec une demande 
de maintien des couches alors que dans le 
meme temps la proprete urinaire est acquise 
sans problems. La Clinique est tres stereoty¬ 
pe e : lors des Peso ins de defecation, renfant 
arrete ses activity en cours ou s'isole dans 
un coin, souvent toujours le meme endroit. II 
est alors contracts dans une nette attitude de 
retention volontaire (contraction volontaire et 
intense du plancher peivien et des muscles 
fessiers), toujours identique : sur la pointe des 
pieds, jambes crois£es, ou dans une position 
assez inconfortable. accroupi un pied sous fes 
fesses.,, II est souvent rouge, transplant ou 
hurlant, voire courant dans tous les sens, S'il 
dome, pour ses parents, f impression de faire 
d’importants efforts de poussee, tous ses 
efforts sont en fait concentres vers une impres- 
sionnante retention volontaire. Devolution peut 
se compliquer rapidement de fissures anales, 
avec parfois rectorragies, aggravant encore 
le cercle vicieux douleur-retention volontaire, 
voire d'une congestion veineuse pbri-anaie a 
ne pas confondre avec de rdels plexus hemor- 
roi'daires (voir chapitre 24), voire enfin dun 
prolapsus rectal. Le maintien de la couche 
lors des besoins de defecation est souvent 
recess a i re et parfois defagon prolongee. Les 
conditions <f examens sont souvent difficiles a 
cef age, Lbtat general est conserve, excepte 
une baisse de I'appetit ou des changements 
de comportement apres plusieurs jours sans 
sell®. Devolution est ie plus souvent favorable 
mais peut parfois aboutir a une constipation 
persistante, voire 3 une encopresie. 

Chez le grand enfant 
{plus de 4 ans) 

Le motif de consultation est souvent des 
douleurs abdominaleschroniques, pbri-ombi- 
licales ou variables le long du cadre colique, 
evoluant par crises paroxystiques sur un fond 
douloureux. La constipation peutetre connue 
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des parents, mais i\ est souvent difficile de 
predser le transit d'un enfant devenu auto- 
nome et r interrogator re n'a alors que peu 
de valeur (la tenue d’un journafier peut etre 
necessaire). La palpation abdominals (ou un 
ASP) reatisee lors d'une crise douloureuse, 
mettra en evidence la retention ste morale, 
La realisation d'un ASP n’est pas justifiee 
pour un diagnostic de constipation, sauf 
en cas de retention stereorale suspectee 
mais non prouvable par I’examen Clinique 
(surpoids par example) [22,8]. Les causes 
de cette retention sont assez ste rooty pees a 
cet age : mauvaise hygiene ali mental re avec 
on regime pauvre en fibres et en boissons, 
problbme de facets aux toilettes scolaires, 
activite physique r£duiteetenfin refus d’inter- 
rompre ses activates. 

Examens complementaires 
[ 22 . 8 - 22 . 10 ] 

Constipation organique 

La realisation d'examens complemen¬ 
taires a la recherche d'une pathologic orga- 
rique re doit pas etre systematique, mais 
guidee par la presence de signes d’alarme 
(tab, 22,2) (22.8]. La maiadie de Hirschs¬ 
prung et fa pseudo-obstruction sont trai- 
tees par aiileurs (voir chap it re 23), ainsi 
que I'allergie alimentaire (voir chapitre 3), 
la maiadie cceliaque (voir ebaprtre 10), Les 
anomalies anorectales ou tumorales (ante- 
position, fistule, tumeur pelvienne) ont une 
prise en charge m^dicochirurgicale, aidee 
par differents examens dont les opacifica¬ 
tions et fimagerie par resonance magnetique 
nucJeaire (IRM), Les troubles ioniques (K t Ca) 
sont identifies par les dosages biologiques, 
les causes neurologiques par la Clinique, 
I’efectrophysiologie, I IRM. Les causes mPdi- 
camenteuses sont de diagnostic souvent 
evident ainsi que r hypothyroid ie. 

Constipation fonctionnelle 

La place des examens complementaires 
esttres reduitedans la constipation fonction¬ 
nelle, done en I'absence de signes d’alerte 
devant faire rechercher une des pathologies 
organiques citees ci-dessus [22.8, 22.11- 
22,13], La ctinique est le plus souvent 
evidente, et I’encombrement stercoral est 
de nature a fausser Interpretation de cer¬ 
tains examens comme la manombtrie ou ie 


lavement opaque. Les examens complemen¬ 
taires sont reserves aux formes intertables, 
en cas d’echec d'un traitement bien mene 
(la principals cause d’bchec etant le mauvais 
suivi du protocole therapeutique), ou en pre¬ 
sence de signes d’alarmes faisant evoquer 
une constipation organique [22.8], 

Radiographie d’abdomen 

La radiographie d'abdomen sans prepa¬ 
ration n’est pas indiquee pour faire le dia¬ 
gnostic de constipation, Le diagnostic est 
clinique et les recommandations de bonne 
pratique deconsefflent fa realisation de cet 
examen [22.8, 22.14]. Dans de rares cas 
en deuxieme intention, elle permet de voir 
la taille et la localisation d'un fecalome, de 
verifier, lorsqu’elles sont visibles, I’integrite 
des pieces sacrees et lombaires. Certains 
conseillent cet examen lorsque le toucher 
rectal est impossible afln de visualiser un 
fecalome distal [22.8]. La radiographie est 
cependant incapable de distinguer la consis- 
fance des selles, et une diarrhee chronique 
peut donner le meme aspect qu’une consti¬ 
pation. L'absence de selles permet parfois 
de poser le diagnostic de pathomimie, chez 
un enfant alleguant une constipation sdvOre. 

Lavement opaque 

Le lavement opaque est un examen irra- 
diant qui n'a pas dedication dans la consti¬ 
pation fonctionnelle, Les diagnostics de 
« megadolichocofon » parfois suggeres sont 
plus la consequence que la cause d'une 
constipation. Cet examen garde bien sur un 
intOrdt en cas de suspicion de constipation 
d’origine organique avec signes d’alerte. 

Manometrie anorectale 

La manometrie anorectale n’est utile que 
lors de suspicion de constipation organique 
(Hirschsprung, pseudo-obstruction, anoma- 
lie de (Innervation, sdquellesd'imperforation 
anale) [22.9, 22.11, 22.15). Elle est parfois 
prescrite devant une constipation fonction¬ 
nelle rebelle, ou eile peut mettre en evi¬ 
dence un dysfonctionnement de la cinetique 
de la defecation (dyssynergie anorectale, 
ou asynchronisme abdomlnopelvien). Cette 
constatation peut permettre une reeducation 
sphincterienne par biofeedback , possible en 
pratique dans les constipations rebelles au- 
dela de lage de 8 a ns. Ce traitement n’est 
cependant pas conseille dans les recomman¬ 
dations recentes [22.8]. 
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Defecographie en rayons X ou IRM 

La defecographie en rayons X ou IRM est 
un examen dedication exceptionnelle en 
pediatrie, permettant de filmer le deroufe- 
mentde la defecation apr£s lavement opaque 
et de diagnostiquer les perturbations de sa 
cinetique, 

Echographie abdominals 

L’£chographie abdominaie n’a pas d'inte- 
ret pour le diagnostic de constipation [22.8]. 

Biopsies rectales 

Les biopsies rectales profondes s'en- 
tendent dans le cadre d’une suspicion de 
malad-ie de Hirschsprung, ou de pseudo¬ 
obstruction [22.8]. 

IRM 

UIRM est surtout utMisee dans le bfian- de 
malformations, tumeurs, fistules, anomalies 
de la moelle. La recherche d’une anomalie 
medulla ire peut etre one indication exception¬ 
nelle de cet examen pour certains, meme en 
I’absence de signes d'alerte cliniques (fos- 
sette, tache, touffe de poils), dans les consti¬ 
pations terminates sevdres rebel les [22.8]. 

Temps de transit des marqueurs 

Le temps de transit des marqueurs est 
dgalement d’indication exceptionnelle pour 
apprdcier le temps total de transit et les 
zones de ralentissement de celui-ci (dia 
gnostic des rares constipations de transit, 
par opposition aux constipations terminals, 
diagnostic d’encopresie non retentionnelle). 
Diffdrentes techniques existent: ingestion 
unique de marqueurs radio-opaques et radio¬ 
graphic quotidienne, ingestion quotidienne de 
marqueurs de forme differente et radiogra- 
phie finale, Les indications sent floues, et 
les re su I tats le plus souvent sans implication 
pratique dans la constipation fonctionnelle. 
Cet examen n’est pas recommande en rou¬ 
tine. Un examen voisin fait appel une tech¬ 
nique de scintigraphic, sans interet d'apres 
le consensus recent [22.8, 22,11], 

Test au carmin 

Le test au carmin, consistent a faire 
ingerer un colorant et noter les premiere et 
derniere apparitions de celui-ci, n’est pas 
indique dans une constipation fonctionnelle, 
ou le resultat est previsibie. 


Traitement de la 
constipation fonctionnelle 

Traitements disponibles 
[ 22 . 8 , 22 . 9 , 22 . 16 , 22 . 17 ] 

Education preventive 

Les parents sent souvent demunis sur les 
attitudes et le iangage a tenir vis-a-vis de la 
defecation. Des informations concemant la 
physiologie de la defecation pourraient avoir 
un effet preventif, et leur permettraient de 
comprendre le mecanisme Initial du trouble 
afin de le prendre en eompte. Ainsi une consti¬ 
pation secondaire a une attitude de retention 
ne saurait etre guerie par des laxatifs sans 
prise en charge du mecanisme en cause. 
Qelle-ci inclut: 

* le meilleur moment pour aller a la setle est 
lorsque survient la sensation de besoin, ou 
a la premiere occasion suivantce moment; 

* la defecation ne devrait pas s’accompagner 
d'efforts de poussee brutaux et intenses, 
mais d'une poussee moderee. L’enfantdoit 
prendre son temps [sans exces) pour une 
evacuation complete ; 

* racquisition de la propret^ doit s’envisager 
de facon naturelle, sans contrainte abusive 
ou conflit, a un age adequat [jamais avant 
la marche), en moyenneau-dela de 2 ans et 
dans des toilettes adaptees (pot, reducteur 
de lunette); 

* les parents devraient prendre garde a ne 
pas donner une image negative de la defe¬ 
cation («* e’estsale ^,c r est^caca »*..), mais 
de la presenter eomme un acte nature!, 
quoique progressive me nt prive ; 

* i'ecole est un endroit a risque ou de nom- 
breux enfants se retiennent, d&s la mater- 
nolle. Les parents devraient etre avertis et 
aborder le probleme avec fenfant et/ou les 
responsables de I'ecole ; 

* certaines circonstances peuvent favori- 
ser une constipation, qut peut s'aggraver 
ensuite par une volontd de retention : epi= 
sode febrile passager (fievre, anorexic, 
absence d’activite physique), voyage en 
voiture prolong© (deshy dra tat ion relative, 
pas d'activite physique, toilettes des bords 
de routes) et toute situation ou sont dmises 
des selles dures ; 

* un enfant se retenant, presentant des 
selles dures emises avec douleur, et a plus 
forte raison une encopresie (voir infra), doit 
beneficier d'une prise en charge adaptee 
rapide. 
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Regime alimentaire 
[22.10, 22.13, 22.18} 

Si les conseils dietetiques sont totale- 
ment inefficaces en cas d H attitude de reten¬ 
tion volontaire et de constipation severe (pas 
de preuve d r un effet favorable des fibres et 
de I'eau de bolsson), iIs permettent d’eviter 
des constipations moderees ou plutbt one 
insuffisance do bol fecal. Un apport en fibres 
et en eau normal pour I 1 age est conseilie dans 
Je cadre d'une bonne hygi&ne alimentaire. 
Classiquement sont consents pourcela les 
legumes verts, les fruits ettoute autre source 
de fibres (pain complet), a la dose totate de 
5 g +■ 3 g par annee d age [22,18], Les bois- 
sons sucrees en exces sont deconseillees, 
car remplagant d'autres aliments plus riches 
en fibres dans la ration calorlque journalise. 
Certains jus de fruits ont un effet laxatlf 
(presence de fibres, de sorbitol), comme 
les jus de poire, pom me pressee et prune, 
L’eau pure en quantite suffisante et /activity 
physique (n’ayant fait I’objet d’aucune £tude 
bien men£e concernant la constipation av£- 
ree) competent ces conselis [22.10, 22,18, 
22,19], 

Traitements medicameiiteux 
per os [22,10, 22,12, 22,16] 

Laxatifs 

Plusleurs classes de laxatifs sontdispo- 
nibles [22.17, 22.20] : 

* les laxatifs emollients (huile de paraffine, 
docusate de sodium); 

* les laxatifs osmotiques nonfermentescibles 
(magnesium, polyethylene glycol (PEG)), ou 
fermentescibles (lactulose). Le PEG est te 
traitement le plus efficace, devant 3’huife de 
paraffine, puis le lactulose [22.16, 22.17, 
22.21] t la dose initiate conseillee de PEG 
est de 0,4 g/kg/j, la dose d entretlen etant 
de 0,2 3 0,8 g/kg/j. En cas de fbcalomes, 
la dose de 1,5 g/kg pendant 3 a 6 jours est 
conseillee pendant 3 a 6 jours (voir infra). 
Le lactulose est le laxatif de deuxieme 
Intention ; 

* les agents de masse (psyllium, sterculia), 
augmentant le poids et /hydratation du bol 
f£cal. Ils peuvent apporter un effet«fibres * 
dans les constipations moderees ou les 
insuffisances de bol fecal ; 

* les laxatifs dits ■ stimulants » (senne, 
bourdaine, bisacodyl): tres peu utilises 
en France du fait de la crainte de toxicite 


cotique, leur efficacite nesemble pas supe- 
rieure a celie du lactulose [22,17], 

Perspectives 

De nouvelles classes tberapeutiques sont 
encore au niveau de la recherche chez I'en- 
fant: prucaloprlde (prokinetique), prostones 
(ouverture des canaux chlore), linaclotlde 
[22.22]. Elies ne sont pas actuelfement 
conseillees chez lenfant, faute d’etudes 
pediatriques* Cette donnee pourra evoluer 
dans I'avenir [22.23]. 

Traitements par voie anale 

Trois types de traitements sont adminis- 
tres par vole anale : 

* les produits destines a * declencher» la 
defecation par une stimulation anale : 
microlavements, suppositoires de glyce¬ 
rine. Ces medicaments ont une efficacite 
modeste et ponctuelle ; 

* les suppositoires emettant du gaz can 
bonique pour declencher la sensation de 
besoin au niveau du rectum (Eductyt®). 
^evacuation d’eventuels fecalomes est un 
prbalable indispensable k leur utilisation, 
qui dolt etre limitee dans te temps ; 

* les lavements, 3 base de phosphate (Nor- 
macol®), utilises ponctueflement pour 
/evacuation de fecalomes (desimpaction). 
Its sont aussi efficaces que le PEG a forte 
dose, et evitent /inconfort tie a /augmen¬ 
tation initiate des fuites fecales lors de la 
phase deddsimpaction par voie orale, L’indi- 
cation doit etre pesee en fonction d'dven- 
tuelles reticences de /enfant vts^a-vis des 
manoeuvres endo-anales. 

Dans toys les cas, des ecuelts sont a 
eviter: utiliser la vole anale lorsque /enfant 
est tres reticent; poursuivre abusivementce 
fraitement sur le long terme. Une erotisation 
inconsciente de /administration de ces pro¬ 
duits par /enfant et/ou ie parent est parfois 
sous’jacente et fait emettre des reserves a 
certains sur [ utilisation de tels traitements. 

Pre et probiotiques 

Les pre et probiotiques ne sont pas 
recommandes [22.8] T de meme que les 
medecines alternatives (acupuncture, homeo- 
pathie, osteopathie...). 

Prise en charge psychologique 

II est illusoire de vouloir traiter une 
constipation chez un enfant qui se retient 
par pudeur a /ecole, qui se retient du fait 
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d r une education a la proprete inadaptee ou 
de sevices sexuels, sans prendre en compte 
la dimension psyehologique du trouble. Oe 
meme, constipation on encoprdsie peuvent 
dormer lieu £ des consequences psycholo¬ 
gies et a des benefices secondaires qui 
doivent etre pris en compte dans une prise 
en charge globale. 

Des therapies comportementales et des 
techniques d'edueation therapeutique sont 
egalement proposees dans les cas difficiles 
[22,24, 22.25]. En revanche, II est aussi illu- 
soire de trailer par la simple prise en charge 
psyehologique des enfants qui ont une enco- 
presie sur fecalomes. Les deux prises en 
charge doivent etre associees. 

Reeducation [22*9] 

La reeducation sphincterienne par vole 
endo-anale peut etre consider#© comme 
invasive par certains. Devant une constipa¬ 
tion sdvere chez un enfant cooperant, chez 
qui la manonfetrie a mentre une dyssynergie 
anorectal© accessible a la reeducation, ce 
traitement peut etre indique et efficace, 

Chirurgie [22*26] 

D'exceptionnelles interventions de sphinc¬ 
ter omyo to mie ont pu etre proposees devant 
des constipations fonctionnelles terminates 
rebelles, d r injection de toxine botulique, voire 
de lavements transappendiculaires ou de 
resection rectos ig mold ienne. 

Fissure anale 

Les fissures sont sou vent la conse¬ 
quence mais aussi parfois aussi la cause 
de la constipation* Le mertleur traitement 
est le traitement laxatif, qui permet la cica¬ 
trisation, associe a une toilette soigneuse et 
eventuellernent application d'antiseptiques. 
Des pommades grasses couvrantes, cicatri- 
santes ou anesthesiantes peuvent etre utiles 
en debut de traitement encas de douleurdue 
au contact ou au volume des seiles [22,9], 

Conduite du traitement [22.9] 

La litterature nord-americaine etangfaise 
propose des algorithmes de traitements tres 
differents de la pratique en France (utilisation 
large du picosulfate, docusate, senne), avec 
pour certains produits des preuves d'effica^ 
cite minces [22.16]. la reference [22.10] 
fournst un resume compiet des effets rela¬ 
tes des differents iaxatifs et autres mesures 


therapeutiques, Les propositions qui suivent 
sont une synthese schematique des traite¬ 
ments utilises en France [22.9, 22.13], 
de la pratique des auteurs et de la littera¬ 
ture concernant Lefficacife des differents 
traitements. 

Hygiene de vie 

Dans le cadre de la promotion d’une 
bonne hygiene de vie, rappeler a tous Jes 
conseils nutritionnels usuels et les conseils 
concernant la defecation. 

Constipation legere ou passagere 

En cas de constipation legere ou passa- 
gere, prescription breve de PEG ou lactulose, 
conseils pour eviter une attitude retentionnelle 
secondaire. Traitor d’eventuetles fissures. 

Constipation severe 

En cas de constipation severe avec ou 
sans encopresie : 

* desimpaction si fecalomes rectaux, par PEG 
a forte dose per os [22,27] ou lavements 
[ 22 . 8 ] ; 

* traitement d’entretien par PEG, 3 dose suf- 
fisante pour obtenir des selies molles avec 
une duree de traitement proportionnelle a 
la duree passes des troubles (la dose et la 
duree de traitement doivent done souvent 
etre augmenfees par rapport aux recomman- 
dations de la monographie). Les recommen¬ 
dations parlent d'um minimum de 2 mois de 
traitement, et 1 mois au-dela de la disparition 
des troubles. Les troubles digestifs peuvent 
augmenter en debut de traitement jusqu'a 
evacuation complete des fecalomes ; 

* si I'enfant Faccepte, des suppositoiresdega- 
geant du gaz carbon ique peuvent etre utili¬ 
ses a la periode initiate apres desimpaction ; 

* education au retablissement d'habitudes 
defecatoires adequates. Prise en charge de 
i'eventuelle cause d’ordre psyehologique, 
des consequences et evenfuels benefices 
secondaires par conseils, education thera¬ 
peutique et si besoin entretiens avec un 
psychologue [22.24, 22.25], 

Cas particuliers du nourrisson 

Rassurer en cas de selies rares iso- 
ides chez I’enfant allaitd, verifier le regime 
et la reconstitution des laits artificiels ; en 
cas de diversification, petites quantites de 
jus de fruits. Le lactulose ou lactitol (avant 
6 mois), puis le PEG peuvent etre utilises 
[22.9). Les eauxfortement mindralisees sont 
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deconseillees* Uneeaufres utiliseeen France 
s'ecarte par plusieurs para metres - sulfate, 
magnesium, calcium, mineraux totaux - de 
ia composition jugee sure pour le nourris- 
son, sans avoir apportd de preuve d'effica- 
cite. Lassociation d’antecedents allergiques, 
d h un eczema chez un nourrisson souffrantde 
constipation intraitable, pout fair© suspecter 
ettraiter une allergic aux proteines du laitde 
vac he d forme digestive. 

Constipation rebelle severe 

En cas de constipation rebelle severe 
matgre un traitement bien conduit, appro- 
fondir I'enquete etiologique, envisager une 
rectomanomdtrie en vue d’une reeducation 
sphinctdrienne 122,25]. La chirurgie est un 
dernier recours [22.261. 

Devenir a long terme 

Plusieurs etudes soulignent [Impact sur 
la qualite de vie a long terme [22,28] et la 
persistance de la constipation a Lage adulte 
avec un retentissement parfois non negli- 
geable [22.28, 22.29]. 

Encopresie 

L’encopresie est un symptome a part 
dans le domaine de fa gastroenterologie 
pediatrique, car il inclut a la fois un versant 
somatique et un versant psychique, dans des 
rapports variables, L'enfantencopretique est 
souventadresseau gastropediatre, plus rare- 
ment au psychotherapeute en premiere inten¬ 
tion, La prise en charge en est difficife et se 
heurte a de nombreux echecs ou rechutes, 
Les insuffisances d’une prise en charge 
monodisci pi ina ire attestent rdgufi&rement 
de la n£cessit£ de la collaboration entre les 
disciplines physique et psychique autour du 
patient et de sa famille. 

Definition 

La definition issue du DSM IV R est ia 
suivante: * Emissions fecales repctees 
dans des endroits inappropries (ex, : dans 
les vetements ou sur le sol), qu’eiles soient 
involontaires ouddlib£r£es. Le comportement 
survient au moins ure fois par mois durant au 
moins 3 mois, L’enfant a un age chronologique 
d’au moins 4 ans, ou un niveau de devetoppe- 
ment equivalent, Le comportement (Vest pas 
du exclusivement aux effets physio!ogiques 


directs d'une substance (ex* ; laxatifs), ni a 
une affection medicaie generale, si ce n'est 
par un mecanisme entramant une constipa¬ 
tion ». Dans le codage, le DSM IV distingue 
encopresie avec constipation et incontinence 
par debordement, et encopresie sans consti¬ 
pation, ni incontinence par debordement. 

Le consensus de Rome III a, dans la 
meme figne, Indus les souiilures dans les 
crit&res de definition de fa constipation fonc- 
tionnelle et identify Lincontinence f£caie non 
r£tentionnelle comme Lassociation de tous 
les signes suivants, chez un enfant avec un 
age de developpement d’au moins 4ans, 
depuis au moins 2 mois [22.2]: au moins 
un dpisode de defecation dans un endroit 
inapproprid par mois, ['absence de cause 
inflammatoire, anatomique, metabolique ou 
neoplasique pouvant expliquer le symptome 
et 1'absence de retention fecafe [22.2], 

On note que ces definitions excluent les 
enfants de moins de 4 ans alors que Lon 
observe ddjd avant cet age des comporte- 
ments encopretiques. De meme, certains 
patients operes de maladie de Hirschsprung 
ou de malformation anorectale peuvent avoir, 
en plus des difficultes reelles neuromuscu- 
laires d Lacquisition de la propretd, un trouble 
encopr^tique qui se rajoute, ce qui est prisen 
compte dans la definition de Rome III mais 
pas dans le DSM IV R, 

Ce symptome est source de polemique, 
meme dans sa denomination. Le * Paris 
Consensus on Childhood Constipation Ter¬ 
minology (PACCT) Groups en juillet 2004, 
propose de regrouper sous ie terme dIncon¬ 
tinence fecale* les souiilures (so//fog) et Fenco- 
presie (terme qui ne serait plus utilise), et 
de distinguer dans les incontinences fecales 
les incontinences de cause organique et les 
incontinences Scales fonctionnelles (FFi), soft 
associees a une constipation (fecalome, ou 
dyssynergie pelvienne), soil les incontinences 
fecales fonctionnelles sans retention [22.30]* 

II arrive de porter le diagnostic d'enco- 
prdsie par ddfaut: enfant traite pour une 
diarrhee alors quTI a une fausse diarrh£e 
par souiilures sur fecalome, ou par exces ; 
enfant ayant des selles ti qui des imperieuses 
et des pertes de selles en raison d'une diar¬ 
rhee chronique. 

Prevalence 

L'encopresie touche environ 3 % de la 
population pediatrique [22.31], avec 30% 
d'encopresies primaires, 70 %d f encopresies 
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seconds!res. La predominance masculine est 
de 3 a 4 pour l r rage moyen de consultation 
de 6 ans environ. 

Associations morbides 

Comorbidite somatique 

La constipation est tres frequente (55 a 
80 % des cas, selon les series), cause ply tot 
que consequence. 

Des souillures sentassodees dans 24 % 
des cas 3 ['incontinence urinairefonctionnelle 
(IUF) plus qu'a I’enuresie nocturne (5,5 %). 
Trois hypotheses ont ete emises sur I'origine 
de cette association ; contraction simultanee 
des sphincters anal et uretraL retention ster- 
corale par le fecalome qui appuie sur le tri¬ 
gone, ou retard commun de dEveioppement et 
maturation neurologique, Les enfants ayant 
une encopresie associee a i'EUF ont plus 
de troubles psychologies qu'en cas d'lUF 
seuie : hyperactMte, troubles des conduites 
et de I'humeur [22.32J. 

Comorbidite psychopathologique 

Lenureste qui est ega lenient un symptdme 
mixte, psychique et fonctionnel, est asso¬ 
ciee a Tencopresie a une frequence pouvant 
atteindre 55 % des enfants encopretiques. 

II existe une association entre soul I lures 
et troubles psychologies, pulls soient 
considErEs comme primaires ou secon- 
daires. Les patients ayant une encoprEsie 
primalre ont une comorbidite plus frequente. 
Les donnees demographiques et le niveau 
socioeconomique re sont pas predictifs de 
psych opathologie associee, Les symptomes 
rapportEs sont multiples : troubles de I'atten- 
tion avec hyperactivite, impulsivite, troubles 
de la regulation emotionnelle, troubles anxio- 
depresses, troubles du comportement {com¬ 
portement opposant antisocial, violence), 
phobies sociales, troubles obsessionnels 
compulsffs, retard mental {ou difficuilEs 
d'apprentissage) non spEcifiques. 

Physiopathologie 

Versant digestif 

On distingue I'encoprEsie avec retention 
et souillures par debordement, et I'encopre- 
sie sans retention avec transit normal ou pan 
fois accelere (polarite evacuatrlce) ; les deux 
situations peuvent afterner chez un meme 
patient. 


Dans ie premier cas, c’est la retention 
plus ou moins volontaire qui est le pivot du 
symptdme. Elle survient par peur de defeca¬ 
tions douloureuses (antecedents de fissure 
anale), ou pour des raisons purement psycho¬ 
genes (vofr infra). Les auteurs sont unanimes 
pour constater dans cette situation qu31 y a 
environ 80 % d'enfants qui ont une constipa¬ 
tion preexistante. il s'agit d'une constipation 
plus ou moins severe idiopathique, fonction- 
nelle. L'encoprEsie rVest pas observes dans la 
mafadie de Hirschsprung. Le role des lesions 
locales douloureuses est souligne. 

La plupart des etudes concluent a I'inu- 
tilite des examens complementaires, sauf 
pour eliminer une maladie de Hirschsprung 
dans les cas de constipation tres severe, 
Des anomalies de ia dynamique defecatoire 
ont Ete recherchEes, mais il est difficile de 
savoir si elles sont cause ou consequence. 
Les travaux les plus recents ne concluent 
qu'a un retard du reflex© recto-anal inhibL 
teur r qui est de duree superieure, suivi dun 
retour plus lent E ia pression de base, entre 
des enfants ayant constipation et encoprEsie 
versus constipation seuie 122.33J. 

En cas d'encoprEsie sans retention, il peut 
sagir de defecations volontalres, ou de perte 
du controls sphincterien lors de decharges 
emotionnelles, parfois sur un transit accelere 
de colopathle. 

Versant psychopathologique 

L’encopresie est un avatar de Fappren- 
t Is sage de la proprete ou une regression, 
C'est un trouble des conduites sphlncte- 
rlennes, avec le plus souvent retention, par¬ 
fois Evacuation deliberEe, les deux poiaritEs 
pouvant alterner. Ce symptdme appartient 
aux troubles psychosomatiques et traduit 
la fixation anale d r un conflit, d’une angoisse 
(evenements de vie marquants, angoisse de 
separation, depression). 

II n'y a pas de psycho path of ogle ou de 
structure type chez I’enfant encoprEtique. 

Reid [22.34] insist© sur les dysfonction- 
nements dans la famine, en particular la 
rEpression ou i'interdiction par les parents 
de la colEre, lesconflits fraterneis, la reaction 
a des conflits conjugaux. Selon les situations, 
I’affect predominant est, sur fond d'angoisse, 
la depression souvent masquee, !e manque 
d'estime de sol, ou I'agressivite. 

Le correspondent psychologique des pola¬ 
rite s retention, evacuation, a Ete rapporte par 
Kreisleret Soule [22.35], avec humour, a des 
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types de personnel ites differents : type act if 
« delinquent » t type passif« clochard », type 

* pervers », type « malade ». 

Des travaux de dEmembrement psycho- 
pathofogique [22.36, 22.37] ont decrit tous 
les registres de la psychopathologie infantile 
dans des proportions variables : 

* encopresie reactionneHe ; 

* £ polarite nEvrotique ; 

* symptome mixte - trouble nevrotique a 
risque psychosomatique ; 

* organisation perverse ; 

* polarite psychosomatique ; 

* trouble de la personnalite, psychopathic ; 

* encopresie et psychose. 

La prise en charge, a la fois pediatrique 
et psychotherapique, est diffErente selon le 
regi stre psyc h o pa tho logi q u e. 

Prise en charge 

La consultation (gastrojpediatrique, asso- 
ciant a la precision ctmique une ouverture 
vers le sens et la fonction du symptome, 
par une approche globale et une ecoute 
empathlque de rentsnt et de sa famine, une 
anamnese psychosomatique, des explica¬ 
tions physiologiques, est plus importante et 
efficace que des explorations fonctionnelles 
le plus souvent inutiles ou nefastes dans ce 
context© (22,38j. 

Devaluation psychothErapique est pre- 
conlsee dans un second temps lorsque Ton 
a pressenti et explique I'rmportance du ver¬ 
sa nt psychogene du symptome : depression, 
trouble du dEveloppement trouble comporte- 
mental, dysfonctionnement familial. 

Traitement 

Dans toutes les meta-analyses, les 
meitleurs resultats sont obtenus en combi- 
rant le traitement medical et le traitement 
com porte mental et/ou psychotherapique 
[22.39]. 

Traitement medical 

Le traitement medical est la premiere 
necessite pour permettre une amelioration 
de (’aspect psychologique. Ses modalltes 
dependent de (’importance de la constipation 
et de la stase stercorale {voir supra) : dEsim- 
paction du fecalome si besoin, traitement 
local de lesions douloureuses, traitement de 
la constipation par des conseils dietetiques 
(sans etre trop rigide dans ce context© de 
difficult^ psychologiques) et des laxatifs 


osmotiques. II faut eviter autant que possible 
les traitements locaux par suppositoires et 
lavements. 

La rEEducation anorectal© par technique 
de biofeedback peutdonner de bons rEsultats 
a court terme, mats n’ameliore pas revolution 
a long terme. Elle est indiquee si la compo- 
sante fonctionnelle et la constipation sont 
majeures, en (absence d’une entrave psy¬ 
chologique importante, 

AHnverse, s'II sagitdefuites stercorales 
chez un enfant ayant une diarrhee colique 
benigne, le traitement medical vise a amello- 
rer la consistance des selles pour permettre 
un meilleur control© {voir chapitre 11), 

Traitement du trouble 
du comportement 

II s'agit de modifier les troubles du com¬ 
portement sphincterien, le plus souvent 
retention, parfois passivity ou Evacuation 
deliberee, en essayant de comprendre com¬ 
ment ils se sont instates. Dans tous les cas, 
des explications et des schemas permettent 
a Tenfant et aux parents de comprendre et 
de se representer le fonctionnement digestif 
et son trouble. 

Les methodes comportementales ou trai¬ 
ning associent plus ou moins des horaires 
rituels, avant et apres I'ecoie, pour ailer aux 
toilettes, des recompenses ou renforcement 
pour certains dans certaines circonstances 
la tenue d’un calendrier, une incitation de 
Lenfant E etre vigilant a ses sensations de 
besoin et a y repondre immediatement. Ceci 
s'associe a une forme de « guidance » a I'in¬ 
tention des parents et de I'enfant* 

Traitement psychotherapique 

Les modal ites sont les psychoth Era pies 
cognitives et comportementales, la psycho- 
thErapie familiale [22.34], individuelle, dinspi- 
ration psychodynamique ou psychanalytique, 
selon les possibilites offertes localement et 
les cooperations habituelles. Le choix de the¬ 
rapies breves ou longues, de Lenfant seul ou 
de la famine dEpend de la problEmatique et 
des constellations psychiques en presence 
[22.36]. 

Les publications pedopsychiatriques les 
plus recentes font etat d'essais medicamen- 
teuxavecdes psychotropes, antidEpress©urs 
ou psychostimulants (sertraline, atomoxetine, 
metbylphenidate) [22.40-22.42], pourtraiter 
I’encopresie chez des enfants ayant ou non 
des troubles assoctes de retention et une 
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hyperactivity mais qui pourraient particrper 
de (’inflation actuelle de rutilisation des psy¬ 
chotropes chez I’enfant. 

Suivi 

En plus d’un suivi psychology tie ou pedo- 
psyehiatrique, le suivi pediatrique est neces- 
saire, meme si la constipation est absente, 
pour continuer & aider I'enfant dans 1’inves- 
tissement de son corps et de son fonction- 
nement, et etre vigilant sur les rechutes ou 
les deplacements du symptome. 

Evolution 

Les resultats des publications son! i 
interpreter en fonction du mode de recrute- 
ment et de Lequipe d’accueil, pediatrique ou 
pedopsychiatrique. Dans toutes les series, 

I'evolution a court et long terme depend plus 
du registre psychologique du symptome que 
de la severite de la constipation sous-jacente. 
Dans la serie d'une unite de pedopsychiatrie 
accueitlant des patients insufftsamment ame- 
liords parle traitement conventionnel, bendfi- 
ciantd'un traitement * double \ on observait 
83 % de guerison a 6 ans {36 % a 1 an, 51 % 
a 3 ans) [22,43]. devolution peut etre longue 
et emaillee de rechutes, et toutes les etudes 
font etat de 15 a 20 % de cas recalcitrants, 
chez qui recueil semble etre d’ordre psycho- 
pathologique et comportemental. 

Conclusion 

^experience et les donnees de ia litera¬ 
ture confirment le caractere psychosomatique 
de Tencopresie, et la necesslt# d'un abord 
psychologique en complement de revaluation 
pediatrique initiale de la constipation, et du 
traitement « conventionnel « de la constipa¬ 
tion et des lesions anales eventuelles. Les 
examens invasifs et le biofeedback sort le 
plus souvent inutiles. Des progrSs restent 
n£eessaires dans revaluation et la compre¬ 
hension psychologiques du symptome. du 
contexte familial et des troubles associes 
(troubles des conduites, troubles emotlon- 
nels). L’abord familial du symptome semble 
etre souvent une option benefique. 
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CHAPITRE 23 


Maladie de Hirschsprung 
et pseudo-obstructions 
intestinales chroniques 

Guillaume Podevin, Ariane Perry, Marc Bellalche, Jean-Pierre Hugot 


Points essentiels 


■4 La maladie de Hirschsprung (MH) 
et les pseudo-obstructions intesti¬ 
nales chroniques (POIC) se revel ent par 
des occlusions intestinales dues a des 
troubles de la motricite digestive sans 
obstacle anatomique. 

-4 Leur diagnostic repose sur les exa- 
mens radiologiques qui eliminent un 
obstacle anatomique, la manometrie 
qui confirms le trouble moteur, et Phis- 
tologie, necessaire au diagnostic de 
certitude de MH et qui classe les POIC. 

-4 La MH est une maladie gene- 
tique complete caracterisee par une 
aganglionnose de la partie distale de 
I'intestin. 

■4 Dans sa forme courts, la plus fre¬ 
quents, la MH est curable chirurgicale- 
ment dans les premieres semaines de 
vie. Devolution est favorable dans latres 
grande majorite des cas, avec rarement 
une incontinence ou une constipation 
residuelle. 

■4 Les agangiionnoses coliques totales 
ou les MH etendues au grefe ont des 
pronostics plus reserves du fait d'un 
eventuel grele court sequellaire et de 
troubles de la motricite r^siduels, Ces 
formes etendues sont volontiers syn- 
dromiques et familialos, 

■4 Les POIC de ('enfant ferment un 
ensemble de situations anatomocli- 
niques variees. La dysmotricite diges¬ 
tive est observes le plus souvent des la 
periods neonatale, Elleest diffuse, avec 
parfois une atteinte urinaire associee, 

ooo 


realisant alors le syndrome microcdlon- 
megavessie. Plus rare que chez I'adulte, 
une cause primitive doit etre recher- 
chee systematiquement, en particular 
une maladie mitochondfiale, 

4 Le Incitement des POIC associe une 
assistance nutritionnelle et des stomies 
de derivation. Devolution se fait le plus 
souvent vers une insuffisance intesti- 
nale chronique durable avec depen- 
dance a la nutrition parenterale. 


Maladie de Hirschsprung 

C'est en 18S6 que Harald Hirschsprung, 
p£diatre danois, a rapporte les deux pre¬ 
miers cas de la maladie, II faut attendre le 
milieu du XX e stecle pour que soit decrite 
1’absence congenitale dlnnervation de la 
partie terminate du tube digestif due a un 
defaut de migration des cellules ganglion- 
naires parasympathiques des plexus myen- 
teraques. Cette migration se faisant dans le 
sens craniocaudal, la lesion aperistaltique 
est continue et remonte plus ou moms haul 
sur le tube digestif a partir du rectum, Cette 
maladie congenitale a ete classee dans les 
neurocristopathies par Bolande en 1974, 
car les ceftules ganglionnaires du syst&me 
neuroenterique proviennent des cretes neu- 
raies, Depuis les annees 1980, des progres 
substanttelsont ete fails dans te comprehen¬ 
sion de la maladie et de sa predisposition 
gtendtique, De meme, depuis la premiere cure 
chirurgteale reatis£e par Orvar Swenson en 
1948, le concept de chirurgie mini-invasive 
a ameliore la prise en charge chirurgteale de 
la majorite des patients. 
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Epidemiologie - Genetique 

^incidence de la rnaladie de Hirschs¬ 
prung (MH) est de 2/10 000 naissances 
environ. File varie en fonction de I'ethnie, 
avec dans une etude californienne une inci¬ 
dence de 2,8/10 OOO naissances chez les 
Asiatiques, 2,1/10 000 chez les Afro-Ame- 
ricains, 1,5/10 000 chez les Caucasians, et 
1/10 000 chez les Hispaniques [23.1]. LTat- 
teinte recto sigmofdienne, correspondent a la 
forme courte de la rnaladie, re presente plus 
de 80 % des cas, avec une predominance 
masculine (4 gargons/lfille), Le sex-ratio est 
au contraire equilibre dans les formes plus 
longues {20 %) qui peuvent atteindre tout le 
colon (10 %), voire une partie de Lintestin 
grele (1 %). Les formes familiales ne repre- 
sentent que 15 % de fa totafite des cas, mais 
pres de 50 % des atteintes coliques totales. 
Environ 15 % des cas de MH sont associes a 
une malformation congenital© genito-urinaire 
(6 %) r cardiaque (4 r 5 %), gastro-intestinale ou 
neurofogique (4 %). Des anomalies chromo- 
somiques sont retrouvees dans 12 % des 
cas, prjncipalement la trisomie 21, Enfin, 
Ja MH pout s’integrer dans des syndromes 
varies (Bardet-Biedl, Haddad, Mowat-Wilsom 
Ondine, Riley-Day, Shah-Waardenburg, Smith- 
LemlLOpitz), ou s'associer 3 une neoplasie 
endocrine multiple de type 2A (MEIN2A). 

La MH isolee est une rnaladie genetique 
complexe, £ penetrance faible. ddpendante 
du sexe etdela longueur du segment atteint. 
Le risque de recurrence dans la fratrie est 
globalenient de 4 %, mais il est de moins de 
1 % chez une title dont le pere presentait une 
forme courte et de 25 % chez un gargon dont 
la mere avait une forme longue. 

Plus de 10 genes ontete impliques, mais 
la mediocre correlation genotype-phenotype 
limite I'interet d'une recherche de mutations 
dans les MH isolees. Le proto-oncogdne RET 
(rearranged during transfection ), situe sur le 
bras long du chromosome 10 et codant pour 
le recepteurde la tyrosine kinase, est le gene 
le plus implique dans la MH. II joue un role 
essentiel dans la proliferation du systems 
neuroenterique normal. Des mutations de 
RET sont prdsentes dans plus de 75 % des 
formes £tendues et 50 % des formes fami- 
liales, mais aussi dans 15 % des formes 
courtes sporadiques. II exists une empreinte 
maternelle, 78 % des mutations RET identi- 
fiees etant sur le chromosome materneL Des 
mutations de ligands de RET{GDNF ou glial¬ 
cell fine derived neurofropb/'c factor et NRTN 


(ou NTN) ou neurtur/ne) ou d'un corecepteur 
de GDNF (GFRA1 ou GDNF family receptor 
alpha-1) ont Ogalement 6t& dPcrites [23.2]. 
Les mutations des exons 10 et 11 du gene 
RET des MEN2A, associees a une predis¬ 
position au cancer, pourraient justifier une 
recherche systematique dans la MH. Celle-ci 
rfest pas realisde d ce jour en France. 

La voie de signalisation des endoLh^lines 
(recepteur de I'endotheiine B ou EDNRS et 
son ligand, I'endotheiine 3 ou EDN3 ) est plus 
rarement impliquee dans la MH (5% des 
cas), Les mutations des endothelines B/3 
peuvent etre ausst responsables d anoma- 
lies pigmentaires de la peau et d’une surditd 
de perception, r^alisant alors le syndrome 
de Waardenburg de type 4 ou syndrome de 
Shah-Waardenburg, Les autres genes impli* 
quesa des degres divers sont: ECEl, SGX10, 
ZFHX1B , Phox2b et UCAM. 

Toutes les formes syndromiques de la MH 
ont un mode de transmission mendetien, 3 
I’inverse des formes isolees, II est primordial 
de les rechercher pour permettre un conseil 
genetique adapte, 

Physiopathologie 

La MH est caracterisee par un defaut de 
migration des cellules ganglionnaires para- 
sympatbiques au niveau de I’intestin terminal. 
Lendotheline B maintient, 3 partirducaecum, 
les neurones en migration dans un £tat indif¬ 
ference, leur permettant ainsi de poursuivre 
leur migration jusqu'au rectum tandis que RET 
permet la proliferation et la differenciation 
des cellules nerveuses ganglionnaires apres 
leur migration, Les rongeurs atteints de muta¬ 
tions de !a voie de I'endotheiine B ont aussi 
des anomalies des cellules ganglionnaires, 
ce qui pourrait expliquer les troubles moteurs 
residuels (dysplasie neuronale) observes 
chez certains patients apres resection du 
segment aganglionnaire [23.3]. 

Labsence de cellules ganglionnaires 
empeche I'onde pehstaltique de se propager 
vers faval, menant a une occlusion fonction* 
nolle, Celle-ci est d’autant plus marquee qu’il 
s'agit d’une forme courte, car il s'y associe 
une hypertonicite du segment aganglionnaire 
et du sphincter anal. Les mdcanismes invo- 
ques pour cette contraction rectale sont 
r hyperin nervation sympathique cholinergi- 
que, le defaut de neurones inhibiteurs secre- 
teurs d’oxyde nitrique (NO) et des anomalies 
des cellules interstitielles de Cajal [23,4]. La 
siase au-dessus du segment aganglionnaire 
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peut provoquer une pulluiation microbienne 
et unetranslocation bacterienne dans la paroi 
intestinale, parfois compfiquees d'entero- 
colite. Ce risque persiste apres la resection 
chirurgicale, probablement du fait d’anoma- 
lies des mEcanismes de defense intestinale 
epitheliale. Des anomalies du mucus digestif 
et un deficit en IgA intraluminal ont ete decrits 
chez des patients ayant une enterocolite 
postopera to ire [23.3]. 

Diagnostic 

Dans la mesure ou la maladie de Hirschs¬ 
prung est une anomalie histologique sans 
malformation anatomique, tl n r y a pas de dia¬ 
gnostic antenatal morphologique possible. 
Dans la majorife des cas r les manifestations 
cliniques sont reconnues des la nalssance. Le 
retard £ remission du meconium est le signe 
classique. Le meconium est emis dans les 
24 premieres heures de vie chez 95 %des nou¬ 
vea u-nes sains contre 10 % des no uvea u-nes 
atteints de MH. Le tableau Clinique complet 
est ceiui d'une occlusion basse initialement 
bien tolErEe, avec metEorisrrie, refus alimen- 
taire, puis vomissements bilieux. Ce tableau 
peut s'aggraver avec 3’apparition de signes 
infect ieux second a ires a une enterocolite, ou 
d'une peritonite secondaire a une perforation 
dlastatique du caecum : il s’agit de complica¬ 
tions majeures, qui sont responsables de la 
mortality liee a la MH et peuvent etre evitees 
par une prise en charge rapide de I'occlusion. 

A l f examen t le toucher rectal, en levant 
le spasme rectal, peut retrouver une sen¬ 
sation en * dolgt de gant» dans les formes 
basses de MH. La montee d'une sonde rec- 
tale permet levacuation explosive de gaz et 
de selles liqu ides, tres evocatrice des formes 
rectosigmoldiernes. 

Les signes cliniques peuvent etre plus 
tardifs, sous la forme d’une constipation 
chronique qui a pour caractEristiques d'etre 
prEsente depuis la naissance et souvent 
associee a un retard de croissance, voire 
une anemie ou une hypoalbuminemie. II n f y 
a pas dencopresie, Les selles sont rares et 
rubanees, contrairement aux selles obser¬ 
ves en cas d’encoprEsie, qui sont volumi- 
neuses, bouchant les toilettes. Le toucher 
rectal: montre classiquement I'absence de 
selles dans I’ampoule rectale. 

La presentation neonatale sous la forme 
d'une occlusion basse justifie la realisation 
d'une radlographie d’abdomen sans prepa¬ 
ration, qui confirme ia distension intestinale 


diffuse et I'absence d'air dans le rectum, Un 
lavement opaque aux hydrosolubles est tou- 
jours realise pour biiminer une autre cause 
d occlusion (ileus meconial, syndrome du micro - 
colon gauche, atresie, etc.). L'aspect radioio- 
gique depend du niveau de J’atteinte. Dans les 
formes coliquescourtes da ssiques, le segment 
d’amont normalement innerve est dilate tandis 
que le segment d'aval est spasmE, provoquant 
une disparity de calibre trEs Evocatrice de la 
maladie fig. 23.1). I! a etE evoque des formes 
ultracourtes, de quelques centimetres, sans 
anomalie du lavement opaque, mais cette 
entite est tres discutee, Dans les formes 
coiiques totaies sans atteinte du greie, le lave¬ 
ment opaque est souvent trompeur. On parle 
d’aspect« simplify s « en tuyau de plomb »ou 
i en point d interrogation \ sans vraie dilata¬ 
tion ou disparite de calibre (fig. 23.2). Une MH 
etendue doit etre system atlquement evoquee 
devant une occlusion basse sans dilatation 
colique, Dans les formes etendues au grele, 
l’aspect est ceiui d r un microcolon d'exclusion. 

La manomEtne anorectaie, rEalisee en 
deuxieme intention, apres le lavement opaque 
en cas d'occlusion basse a revelation neona¬ 
tal e t est souvent proposes en premiere inten¬ 
tion pour depister les formes tardives, Elle 
montre une hypertonie sphincterienne et sur- 
tout I'absence de rEflexe recto-anal inhibiteur. 



Figure 23.1. Lavement opaque d'une forme 
courte de maladie de Hirschsprung Chez un 
nouveau-ne, montrant un spasme rectal et 
une distension sigmoldienne, avec une dis¬ 
parite de calibre entre les deux (fleche). 
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Figure 23*2. Lavement opaque d'une forme 
longue, colique total©, cte maladie de Hirschs¬ 
prung., montrantun aspect simplify du colon, 
« en tuyau de plomb ». 


La confirmation diagnostique est dans 
tous les cas histologique, basee sur la biopsie 
rectale. Celle-ci peut etre faite avec une pince 
de section-aspiration, permettant une biopsie 
do la muqueuse et de la sous-muqueuse, au 
lit du patient, sans anesthesia car elle est 
indolore. II s r agit sinon d'une biopsie rectale 
pan-paridtale chirurgicale, sous anesthdsie 
generate. Les colorations classiques sur 
pre lavements fixes ont pour but d'affirmer 
I’absence de cellules ganglionnaires, ce qui 
rdcessite d'examiner de mombreuses coupes 
pour avoir une bonne specificite. Les biopsies 
par section-aspiration peuvent generer des 
faux positifs si le prelevement est trop bas, 
a moins de 2 cm de I'anus, ou trop super- 
ficiel. (Test pourquoi la mise en evidence 
histochimique par les acetylcholinesterases 
des fibres cholinergiques extrinseques hyper¬ 
trophies est souvent associee aux colora¬ 
tions standard. Elle permet un resuitaf rapide 
mats necessite des prelevements congeles, 
et la sensi bllite peut descend re jusqu'a 85 % 
en fonction des series. La perte d'expres¬ 
sion de la calrdtinine mise en Evidence en 
immunohistochimie a permis de contourner 
ces inconvenients, puisque cette technique 
simple est applicable sur des pretevements 
deja ftxds et qu'il n'y a pas eu de faux positif 
dans une sdrfe de 130 prelevements [23.5], 
Lors de ('intervention curatrice, I’examen 


extemporane des biopsies peroperatoires, 
puis l examen de la piece de resection, sent 
mdispensables pour confirmer que ['en¬ 
semble de la zone aganglionnaire (y compris 
la zone de transition hypoganglionnaire) a etd 
rdsequd et que Labaissement chirurgical a 
ete realise en zone saine. 

Prise en charge therapeutique 

A la naissance, le traitement est celui de 
['occlusion : rdanimat ion hydroelect roly ti que et 
pose d'une sonde nasogastrique d'aspiration, 
L'evacuation des selles et des gaz (« nursing *) 
peut etre obtenue dans la majorite des cas 
par des Bondages rectosigmoidiens avec lave¬ 
ments au sdrum said isotonique (10 mL/kg), 
2 a 3 fois par jour. Si ces mesures ne sont 
pas efficaces t il faut realiser une intervention 
chirurgical© pour deriver ie tube digestif en 
amort de la zone aganglionnaire, en conskie- 
rant qu’il peut s’agir d’une forme haute de MH. 
Dans Piddal, cette stomie est piaede aprds 
reception des resultats des biopsies perope¬ 
ratoires extern poranees qui precisent I'exten¬ 
sion anatomique de la MH, St ces examens ne 
sont pas disponibles, la stomie est effectuee 
en amontde la disparity de calibre visible sur 
le lavement opaque prdopdratoire et/ou lors 
de Intervention. En I'absence de disparity de 
calibre evidente, il est realise une ileostomie, 
efficace par argument de frequence dans 99 % 
des cas. En cas d'enterocolite, un traitement 
antibiotique a large spectre et une reanimation 
sont rapidement mis en oeuvre, assoctes 3 une 
evacuation urgente des selles par sondage 
rectal ou par stomie de derivation. 

Une fois la situation stabilise©, le traitement 
curatif est propose. II esttoujours chirurgical, 
avec I’objectif de rSsdquer la zone aganglion¬ 
naire et d’abaisser au niveau du cana! anal le 
tube digestif d'amont normalement innerve. 
La date de ('intervention est determine© en 
fonction de la longueur de I'atteinte digestive 
et de la tolerance Clinique. Elle est le plus 
souvent ndonatale immediate ou diffdrde de 
quelques semaines dans les formes courtes, 
sous couvert de sondages rectaux efficaces 
pendant la period© d'attente, Elle peut etre 
retardee, apres realisation d'une stomie de 
decharge, dans les formes compliqudes ou 
dans les formes longues. 

Trois techniques chirurgicales ont ete 
decrites, parl'Americain Swenson en 1948., le 
Franqais Duhamel en 1956 et ritalien Soave 
en 1964. Eltes different par les modafites 
de dissection perineale et d'anastomose 
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avec ou sans reservoir, Aucune n'a montre 
de superiority par rapport aux autres dans les 
resultats a longterme, en s a chant quo 1'inter¬ 
vention de Duhamel avec reservoir rectal est 
plutbt & reserver aux formes dtendues. Les 
interventions de Swenson ou de Soave sont 
realisees par voie perineale pure dans les 
formes courtes et les trois types d'interven¬ 
tion par voie ccelioscopique et perineale pour 
les formes longues, limltant ainsi dans tous 
les cas I'agression paridtale etamdliorant les 
suites postoperatoires immediates. 

Complications et evolution 
a long terme 

Le risque d'enterocoEite persiste dans 
environ 10% des cas, parfois fardivement 
apres la chirurgie [23.6]. il est plus frequent 
en cas d’enterocolite preoperatoire et de tri- 
somie 21. II faut prdvenir les parents de ce 
risque, afin qu’iis rdalisent une evacuation 
des selles par sondage rectal en cas de bal- 
lonnement abdominal ou de raientissement 
du transit, et pulls consultent en urgence 
en cas de syndrome « gastroenteritique »mal 
tofdre, avec de la fievre. L'enterocolite peut 
en effet evoiuer vers un sepsis grave, neces- 
sstant des mesures de reaninraation et une 
derivation digestive de sauvetage. 

En cas d'£plsodes repetes d'enterocolite, 
il faut rechercher une cause mecanique de 
mauvaise vidange du colon abaisse, II peut 
s’agir d'une stenose detectable au toucher 
rectal, accessible le plus souvent aux dilata¬ 
tions a la bougie. Une rotation de Hntestin 
sur son axe («twist») lors de il’abaissement 
doit aussi etre recherchee, en particulier en 
cas d’ intervent ion par voie perineale pure. Le 
diagnostic dans ce cas est souvent difficile, 
y compris sur le lavement opaque et il faut 
savoir r^aliser une coelioscopie pour le confir¬ 
mer, sectionner le meso cravatant le colon 
abaisse et realiser un abaissement iteratif. 
La suspicion d’un defaut persistant de Hnner- 
vation par abaissement en zone pathologique 
ou transitionnefle justifie, en i'absence de 
cause mecanique authentifibe, la realisation 
de biopsies du colon abaisse [23.7]. 

Dans les formes dtendues, une anomalie 
de la motricite du segment d'amont est fre- 
quente (dysplasie neuronale), source de dif- 
ficuites recurrentes avec la necessity d'une 
prise en charge medicochirurgicale proion- 
gee. En I'absence d'obstacle anatomique, 
une hypertonie du sphincter anal peut etre 


retrouvee a la manometrie anorectale. Ce 
spasme peut etre leve transitoirement par 
une injection de toxine botulique dans le 
sphincter anal interne, 

Les suites operators a distance peuvent 
etre compliquPes d'une incontinence anale. 
El le est frequents chez lejeune enfant (plus 
d r un tiers des cas), mais s'ameliore avec 
rage et ne concerne qu'environ 10% des 
adolescents [23.8, 23,9], II s'agit souvent 
d'une incontinence partielle, avec des defe¬ 
cations volontalres mats des souillures plus 
ou moins importantes entre les selles. La 
physiopathologie de cette incontinence est 
multifacto belle, il peut s’agird’une malfaqon 
chirurgicale, exceptionnellement par une 
dissection perineale trop large lesant les 
nerfs des plexus honteux et sacr£s, avec 
une incontinence urinaire associ£e et plus 
tard des troubles sexuels, II peut aussi s'agir 
d'une anastomose colo-anale trop basse, en 
particulier en cas d'intervention chirurgicale 
par voie perineale pure en pdriode neonatale. 
Ces causes chirurgicates sont rares et ne 
s'amdliorent pas avec le temps. 

I’absence de rectum (reseque fors de 
Intervention) rend souvent difficile I'appren- 
tissage de la proprete, par absence de sen¬ 
sation de plenitude rectaleet done de besoin. 
L’absence de reflexe recto-anal inhibiteur 
provoque de plus des contractions coliques 
sus-anales frequentes. II peut en resulter 
des troubles du transit. La constipation est 
frequente, en particulier apres une interven¬ 
tion de Duhamel, et doit etre prise en charge 
energiquement II peut aussi existerune diar¬ 
rhea chronique, notamment dans les formes 
longues du fail de la coiectomie et de la dys- 
motricitd du segment d'amont. Cette diarrhee 
peut se compliquer d'excoriations perineales 
majeures, de prise en charge difficile, Dans 
ces formes coliques totales, une stomie de 
derivation au long cours peut etre discutee. 

Les exceptionneiies formes avec atteinte 
etendue de I'intestin grele posert le p rob I erne 
d'un syndrome du grele court, avec necessity 
d'une assistance nutritionnelle au long cours. 
En dehors de ces cas tr£s particuliers, la qua¬ 
lity de vie a longterme des patients est piutot 
satisfaisante, y compris dans les formes lon¬ 
gues, avec une adaptation qui se pours nit a 
Lageadulte [23,10]. Lincontinence ou I'asso- 
ciation £ d’autres malformations congenitales 
(trisornie 21, formes syndromiques) sont les 
principaux facteurs impactant cette qualite 
de vie, 
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Pseudo-obstructions 
intestinales chroniques 

les pseudo-obstructions intestinales 
chroniques (POIC) sont des maladies rares r 
caractbrisees par des episodes occlusifs 
rdcurrents ou chroniques, sans obstacle 
organique et sans zone aganglionnaire, de 
debut neonatal ou plus rarement retard# 
chez I’enfant [23,11, 23,12], Elies torment 
un ensemble de situations cliniques tres poly- 
morphes, dont la frequence est mal connue. 
II s’agit le plus souvent de maladies graves, 
durant toute la vie, qui s’accompagnentd’une 
insuffisance intestinale severe avec depen- 
dance a une assistance nutritionnelle, Mal- 
gre la prise en charge m#dicochirurgicale, les 
ROIC entrament souvent une qualit# de vie 
mediocre et une mortality #lev#e. 

Les POIC traduisent une alteration neu- 
romuscuEaire du tube digestif, Au contraire 
des troubles de Ja motricite localises (maladie 
de Hirschsprung, achaiasie, gastroparesie), 
cette anomalie est le plus souvent genera¬ 
lise a rensemble du tube digestif et peut 
concerner d r autres organes. Lanomalie peut 
etre la consequence de pathologies syste- 
miques ou neuromusculaires sous-jacentes 
(tab. 23.1) mais chez I'enfant, elfe est le plus 
souvent idiopathique, sans etiologie recon- 
nue, Une classification basee sur {'analyse 
bistologique permet une orientation entre 
les causes neurologiques, musculatres ou 
mdsenchy mate uses. Cette classification 
modifie peu la prise en charge qui est essen- 
tiellement symptomatique. 


Tableau 23.1 Causes des POIC secon- 
daires a evoquer systematiquement. 

• Maladie mitochondria le 

• Connectivite (lupus, sclerodermie), maladie 
auto-immune 

• Dystrophic musculalre 

• Neuropat hie du systeme nerveux autonome, 
diabete 

• Ncoplasie endocrine multiple (NEM) de type 2B 

• Hypothyroi'die 

• Infection virale (EBV, GMV, variceli.e, JC virus) ou 
parasitaire [maladie de Chagas) 

• Syndrome paraneopiasique, amylose 

• Maladie d'Ehier-Danios 

• Medicaments : antidepresseursetanxiolytiques, 
phen othi azi dl ques, vincristine 

• Qrele radique 


Diagnostic 

Les episodes occlusifs assoeient de 
maniere variable un ballonnement abdominal 
souvent majeur, des douleurs abdominales, 
des nausees et des vomissernents, et un 
arret des matures et des gaz t ou au contraire 
de la diarrhee. Le tableau d'occlusion conduit 
parfois a des laparotomies exploratrices, sou¬ 
vent multiples, sans obstacle anatomique 
identifie, 

L'anomalie motrice entrame une malab¬ 
sorption globale avec une pullulation diges¬ 
tive. Les difficult^ de croissance sont 
habituelles et les POtC represented 15 % 
des cas d'insuffisance intestinale necessi- 
fant une nutrition parenterale au long cours 
[23.12). Lorsqu'elle est secondaire a une 
maladie g#n#raie ou assoei4e £ une atteinte 
d autres organes ayant un systdme nerveux 
autonome etdes muscles lisses (vessie, vesi- 
cule biliaire), fe diagnostic est plus facile a 
poser, Dans le cas contraire, Terrance dia- 
gnostique est frequente, Le syndrome de 
Munchhausen par procuration doit etre evo- 
que comme diagnostic differential. 

A I'imagerie, le stgne le plus frequemment 
et le plus facilement retrouve est la dilata¬ 
tion intestinale, souvent globale avec des 
niveaux hydro-aeriques multiples sur le grele 
et le colon. L'opacification intestinale haute 
et basse doit etre r#alis#e avec des produits 
hydrosolubles pour eviter le risque de bary- 
tome, Elle montre une dilatation souvent dif¬ 
fuse, sans obstacle anatomique identifiable, 
Lendoscopie peut eliminer un obstacle ou 
une autre cause de diarrhee chronique. 

Lhistologie est un element diagnostique 
cle, Les biopsies doivent #tre profondes et 
done chirurgicales pour etre contributives, 
Elies sont au minimum prelevees dans ie 
rectum et si possible a plusieurs etages du 
tube digestif lore dime laparoscopie explo- 
ratrice. Les plexus nerveux et les couches 
musculaires circulates interne et longitudi- 
nale externe sont examines en histologie 
standard et a I'aide de techniques immu- 
nohistoebimiques [23.13], On distingue les 
plexus de Meisner sous-muqueux, impliques 
dans la secretion de Tintestin et les plexus 
d'Auerbach situ#s entre les couches mus¬ 
culaires, impliques dans la contraction et 
la dilatation de Tintestin, Une paucite des 
celluies ganglionnaires (hypogangllonnose) 
peut s’observer dans les POIC, analogue A 
celle observ#e en zone de transition dans ia 
MH, temoignant de la parent# bistologique 
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entre ces maladies, L’hyperplasie des plexus 
myenteriques pent etre observee dans les 
POIC primitives ou en cas de neoplasia 
endocrine multiple de type 2B (MEM2B). Une 
inflammation autour des ganglions nerveux 
peut etre observee dans les POIC secon¬ 
daires a des infections, one auto-immunite 
ou un syndrome paraneoplasique. les myo¬ 
pathies sent caracterisees par une atrophie 
et une fibrose musculaire avec des lesions 
cellulaires variables selon la cause. Les cel¬ 
lules interstitielles de Cajal sont des cellules 
mesenchymateuses presentes autour des 
plexus et dotees d'un effet pacemaker. Elies 
sont CD117 (c-kit) positives. Des anomalies 
de ces cellules ont ete rapportees chez cer¬ 
tains malades. Finalement r ii n'est pas rare 
que f'etude anatomopathologique soft consi- 
deree comme normale. 

La manometne mesure la pression intralu- 
m in ale a Taide de capteurs. Au niveau du grele, 
la presence de complexes moteurs migrants 
bien visibles, d'amplitude normale et de pro¬ 
pagation anterograde, en particulier apres un 
repas, demontre la normalite des fonctions 
neuromusculaires, Un trace neurogene se 
caracterise par des anomalies de !a morpho- 
logie des complexes moteurs migrants, de 
leur propagation ou de !a rbponse aux repas. 
Un trace myogene est au contraire marque 
par une diminution de [’amplitude des ondes 
peristaltiques, paraitleurs bien propagees, La 
manometrie du grele est rarement realisee car 
elle est difficile chez l enfant; elle doit etre 
interprhtde en fonction du contexte car les 
troubles moteurs peuvent etre secondaires a 
la dilatation intestinaie ou a des causes exo¬ 
genes, La manometrie de Foesophage, sou- 
vent anormale en cas de POIC, peut etre un 
element d'orlentatlon. Les etudes de la motri- 
cith gastrique par heliographie, scintigraphie, 
etude du transit opaque ou electrogastrogra- 
phie sont surtout utiies en cas de gastropare- 
sie isolee. La manometrie colique a I'aide de 
sondes posees par voie retrograde est surtout 
proposee en cas d'anomalie limitee au colon 
(atonie colique). La manomhtrie anorectale a 
pour but essentiel d'el i miner une MH. 

Etiologie 

Bien que plus rares chez Tenfant que chez 
Tadulte, les POIC secondaires doivent etre 
systematiquement recherchees, Les causes 
sont nombreuses mais individueliement rares 

(tab* 23,1). 


Maladies mitochondriales 

Les pathologies mitochondriales liees a 
la POIC sont les syndromes MNGIE, MELAS, 
et MERRF. Elies ont comme point common de 
toucher la voie de phosphorylation oxydative 
de la mitochondrie. L'age de survenue des 
symptomes esten moyerne de 30 ans, et les 
femmes sont plus attelntes que les hommes, 
Elies represented 20 %des POiC de I'adulte. 
Des neuropathies variees sont associees a 
la POIC (troubles de la motrieite, de la sen- 
sibilite, anomalies ORL, oculaires, troubles 
de i’equitibre, hpilepsie, accident vasculaire 
cerebral, ou autres (diabete, megavessie, 
steatose hepatique)). Le diagnostic est pose 
sur une hyperlactacidemie, des anomalies de 
FIRM cerebrale, une diminution de Tactivite 
de la thymidine phosphorylase et I'analyse 
ghnetique, L r hvolution T notamment nutrition- 
nelle, est mains favorable que pour les POIC 
d r autres causes, meme sous nutrition paren- 
terale [23.14], 

Le MNGIE syndrome (mitochondrial rteuro- 
gastrointestlnal encephaiomyopathy syndrome) 
est une maladie rare, severe, autosomique 
recessive, caushe par une mutation du 
gdne de la thymidine phosphorylase (7YMP, 
22qi3.32 qter). La maladie debate sou vent 
avant 20 ans et la POIC en est le premier signe 
dans 45 a 67 % des cas. Les autres symp¬ 
tomes sont essentiellement neurologiques : 
ophtalmoparesie, ptosis, cachexie, neuropa- 
thie peripherique sensorimotrice, faiblesse 
musculaire, surdite. L'IRM cerebrale retrouve 
une ieucodystrophie. La biopsie musculaire 
montre une faibte proportion de fibres muscu- 
lalres avec proliferation mitochondriaie (rag¬ 
ged-red fibers) et un deficit en cytochrome c 
oxydase. Le diagnostic de certitude repose 
sur I’analyse genetique et sur le dosage de 
I'activite de la thymidine phosphorylase dans 
les leucocytes. Un traitement par greffe de 
moelie pourrait etre efficace pour eviter le 
ddchs dans la 3 G ou 4- decennie, 

Le ME LAS syndrome (mitochondrial ence¬ 
phalopathy, , iacfjc ac/doste and stroke like 
episode ) associe crises d’hpilepsie, ench- 
phalopathie, episodes d accident vasculaire 
cerebral, deficit cognitif, migraines, depres¬ 
sion, cardiomyopathie, diabete, petite taille, 
et POIC. 

Le MERRF syndrome {myoclonus epilepsy 
associated with ragged-red fibers) peut ega- 
lement etre associe & une POIC. 
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NEM2B 

La neoplasie endocrine multiple 2B 
(NEM2B) est une maladie autosomique domi- 
nante (mais la moitie des patients ont une 
mutation de novo) par mutation du proto-onco- 
gfene RET (impliqui aussi dans la NEM2Aet la 
MH). ENe est caracterisee par un facies parti- 
culierdu a des neurinomes de la muqueuse 
(levres), un profil marfanoide, des anomalies 
squeiettiques(pieds plats, pectus excavafum, 
luxation de hanches, palais ogival, front large, 
hypertelorisme) et ophtalmologiques. Les 
troubles digestifs peuventapparaltre tres tot 
dans la vie. II s'agit de diffieultes d'alimenta- 
tion, nausees, vomissements, borborygmes, 
douleurs abdominales, dysmotriclte colique 
pouvant atler jusqu’& la ROIC, Les biopsies 
eoliques retrouvent une ganglioneuroma- 
tose (proliferation massive du tissu nerveux 
qui apparait sous forme de fifets nerveux 
epaissis), La complication majeure est le 
developpement d'un cancer medullaire de la 
thyroide, qui survient constamment, parfois 
d^s le l er mois de vie, et necessite une thy- 
roTdectomie. La 2 e complication est le pheo- 
chromocytome, qui survient dans environ fa 
moitie des cas [23,15], 

Lupus 

Une trentaine de cas de ROIC lies au lupus 
ont ete decrits dans la literature [23.16]. 
La ROIC est associee a une ureterohydrone- 
phrose dans deux tiers des cas, Elle peut 
debater au cours de revolution du lupus, mais 
aussi en etre le premier signe. La cause en 
serait une atteinte systdmlque auto-immune 
des muscles lisses intestinaux, Une autre 
cause evoquee est une ischemic chronique 
des muscles intestinaux liee a la vascularite, 
A I’histologie, on retrouve une necrose des 
myocytes associee a un infiltrat inflamma- 
toire, une atrophic musculaire et une sprite. 
Une corticotherapie precoce est indispen¬ 
sable pour eviter la progression vers une 
fibrose irreversible. 

Syndrome megavessie- 

microcolon-hypoperistattisme 

intestinal 

Le syndrome megavessie-microcblomhypo 
peristaltisme intestinal (MMIHS) est une des 
formes les plus graves de ROIC idiopathique. 
La premiere description re monte a 1976 par 
Berdon et ai, a propos de 5 nouveau-nes. 


Depuis, un peu plus de 200 cas ont ete rap- 
portes dans la literature [23.17], II semble y 
avoir une predominance feminine (70% des 
cas). Une transmission autosomique reces¬ 
sive est suggeree par la frequence des formes 
familiales et de ia consanguinity. Le syndrome 
s'assQcie volontiers a une malrotation intes 
tinale et un grele court Plusieurs anomalies 
histologiques ont ete rapportees, portent a la 
fofs sur les cellules nerveuses, musculaires 
ou mysenchymateuses, rendant difficile un 
diagnostic histologique et une orientation 
etiologique precise. 

L'anomalie la plus frequemment retro uvee 
a I'echographie antenatal© est une megaves- 
sie, parfois associde a une hydrondphrose. 
Llntestin est le plus souvent d’aspect normal, 
parfois elargi, avec un polyhydramnios, ou au 
contraire un oligohydramnios. L’IRM antena¬ 
tal© est le meilieurexamen pourfaire un bilan 
lesionnel. Le profil des enzymes digestives 
presentes dans le liquid© amniotique permet 
de confirmer le diagnostic avec une sensibi¬ 
lity de 80 % et une specificity de 89 % en cas 
de presence d'une megavessie a Lechogra- 
phie [23.18]. Lanalysebiochimique de I'urine 
fcetaJe retrouve une elevation du calcium de 
fagon isolee, avec une sensibility de 100 % 
et une specificity de 98,7 %. L'association 
de ces deux marqueurs [profil des enzymes 
digestives et calciurie), evalues en cas de 
presence d'une megavessie a I'echographie 
antenatal©. predit le diagnostic de MMiHS 
avec une sensibility de 75 % et une specificity 
de 100 % [23.18]. 

La prysentation neonatale est habi- 
tuelle, avec un syndrome occlusif associe 
a une masse abdominal© correspondant a 
la megavessie, Les examens paracliniques 
montrent une vessie distendue, agrandie 
avec ou sans urytyrohydronyphrose et un 
microcolon associe a une distension diges¬ 
tive du grele et une malrotation intestinale. 

La prise en charge est symptomatique en 
('absence de traitement medicamenteux effi- 
cace. L’evacuation urinaire est obtenue par 
des sondages ityratifs et/ou une vesicosto- 
mie. La prise en charge des troubles moteurs 
intestinaux necessite aussi le plus souvent 
une gastrostomie et/ou une ileostomie de 
decharge ainsi qu'une cbolecystectomie. La 
plupart des enfants dependent d une nutrition 
parentyrale prolongde et/ou d’une transplan¬ 
tation intestinale. La mortality reste elevee, 
lies aux sepsis etaux complications de I'assis- 
tance nutritlonnelle, malgre les progresde la 
prise en charge urologique et digestive. 
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Traitement 

Une dizaine d'essais medicamenteux 
ouverts non controles ont ete publies, ils 
concernent le cisapride (n = 5), I’octreotide, 
I’octreotide associee a Terythromycine, i T ery- 
thromycine seule, le prucalopride et la pyri- 
dostigmine. Aucun medicament n r a prouve 
son efficacite [23.11. 23,12], Le prucalopride 
a ete assocte a une amelioration subjective 
des symptomes, notammentsur les ballonne- 
ments, chez A patients aduftes. II a egalement 
permis une amelioration des symptomes chez 
les patients constipes, ainsi qu H une accele¬ 
ration du transit intestinal. La neostigmine, 
bien qu'ayant demontre son efficacite dans 
les formes aigues d'atonie colique, n r a pas 
une efficacite prouvee en cas de POIC. La 
forme orale (pyridostigmine), efficace sur les 
troubles digestifs de la myasthenia, a ete tes¬ 
te e chez 4 patients adultes ayant une POIC 
avec une dilatation colique initials, avec deux 
succes durables. En i'absence de traitement 
prokindtique efficace pour la majority des 
patients, le traitement reste palNatif. 

Un support nutritionnel enteral ou paren¬ 
teral est indispensable pour la majorile des 
patients. Soixante 4 SO % des enfants (contre 
20 a 60 % des adultes) dependent d'une nutri¬ 
tion parenterale au long cours, surtout en cas 
de POIC idiopathique. line decontamination 
digestive a base d'antibiotiques et d'antifon- 
giques non absorbables peut etre proposes 
pour lutter contre la proliferation microbienne, 
mais sans resile validation scientifique et 
avec un risque de selection des bacteries 
[23.11, 23,12]. Des injections detoxine botu- 
lique dans le pylore ou le sphincter anal et des 
blocs splanchniques visant a rdduire Tinner- 
vation sympathique ont aussi etd proposes, 
tout comme des pacemakers gastriques ou 
intestinaux, 

Les derivations digestives de dd charge 
(gastrostomie, jGjunostomie, ildostomie) sont 
souvent utilisees pour limiter la gene liee d 
I’occlusion chronique et reduire la dependance 
a Tassistance nutritionnelle, Les stomies 
sent volontiers compliquees de prolapsus 
[23,19), Certaines equipes ont propose des 
resections intestinales voire une resection 
pan-enterique pour ameliorer la qualitd de 
vie des patients, mais cette attitude n’a pas 
ete evaluee chez 3'enfant. La transplantation 
intestinale est indiquee en cas de compli¬ 
cations de la nutrition parenterale et/ou de 
la disparition de tout acces veineux central. 
Une transplantation associee de 3’estomac ou 


une anastomose gastrojejuna le ont ete pro¬ 
poses pourtraiter la gastroparesie [23,11, 
23.12]. Pour certains auteurs, les resultats 
de la transplantation intestinale sont moins 
bons pour les POIC que pour les autres indi¬ 
cations [23.17], 

Evolution 

Les complications de la maladie sont 
nombreuses, lieesa la maladie sous-jacente 
dans les formes secondaires ou a I’atteinte 
d'autres organes comme la vessie ou la vdsi- 
cufe biliaire. La maladie dvolue de manidre 
chronique ou par peri odes d’exacerbation. 
Durant ces periodes, la qualite de vie des 
patients est souvent mediocre avec des 
douleurs abdominaies et une dependance 
a respiration digestive. La dysmotricit£ peut 
entrainer des lesions digestives hautes a 
type de gastrite par stase biliaire, d'oesopha- 
gite par reflux et de syndrome d'inhalatiom 
D authentiques occlusions mecantques par 
volvulus d'une anse intestinale distendue ont 
dtd rapportdes. 

Malgre les progres de (^assistance nutri- 
tlonnelle etde la chirurgie, 1a. mortality chez 
renfart reste blev£e, estimde globalement 
entre 20 et 30 %. Une etude recente chez des 
patients adultes en nutrition parenterale a 
retrouve une survie actuanelle de 94 %, 78 %, 
75 % et 68 % t a respectivement l t 5, 10 et 
15 ans, les deces 4tant lids dans 44 % des 
cas a la maladie elle-meme (pneumopathie 
d’inhalation ou sepsis A point de depart diges¬ 
tif) et dans 25 % au traitement (sepsis sur 
catheter central, sepsis postoperatoire, deces 
post-transplantation intestinale) [23.20]. Les 
facteurs de mauvais pronosticretrouves da ns 
cette etude dtaient le debut de la maladie 
aprds I'Sge de 20 ans et ]’Impossibility de 
toute alimentation orale. 


Conclusion 

Les maladies de la motricitd intestinale 
sont dues a des defauts du systeme nerveux 
autonome ou du systeme musculaire lisse, 
et se traduisent par des occlusions sans 
obstacle anatomique. Eiles sont dassez 
bon pronostic lorsqu'elles sont localises 
comme dans la MH car des methodes chirur- 
gicales permettent de resequer ou de deri¬ 
ver la zone malade, Dans les dysmotricites 
generalises comme les POIC, le traitement 
est plus difficile. Les medicaments ne sont 
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qu’inconstam merit efficaces et le traitement 
repose alors sttr le soutien nutritionnet, la 
derivation du liquide de staseetla prevention 
des complications infectieuses et iatrog&nes. 
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CHAPITRE 24 


Proctologie pediatrique 

Marc Bellal'che, Alexis Mosca r Camille Jung 


Points essentiels 


■4 La pratique de la proctologie pedia- 
trique irnplique de bien connaitre les 
specificites des pathologies rencon- 
trees chez I'enfant au risque de ren- 
contrer des difficultes diagnostiques et 
therapeutiques, 

-I La fissure anale est une pathologie 
frequente chez le nournsson et le jeune 
enfant. El le est la premiere cause de 
rector rag res chez I'enfant. 

■4 Le reseau vasculaire veineux anal ne 
s'organisant en plexus hemorroTdaires 
superficial et profond que vers Page 
de 10 ans, ii rVy a pas de pathologie 
hemorroTdaire chez le jeune enfant, a 
I'exception de (hypertension portale ou 
des hemorroTdes vraiesont ete deerites. 

->■ Les condylornes acumines ne sont 
pas patbognomoniques d'une maftrai- 
tance sexuelle chez I'enfant. Une trans¬ 
mission intrafamiliale a partrrde verrues 
vulgaires est possible. 

■4 En cas d'abces peri-anaux recidi- 
vants chez le nourrisson, ii est indis¬ 
pensable de rechercher un deficit 
immunitaire congenital sous-jacent, 

*4 Les lesions anoperineales peuvent 
etre inauguralesde la maladie de Crohn 
chez I’enfant, et en etre le seul symp¬ 
toms. Elies sont parfois le principal fac- 
teur de morbidity et peuvent constituer 
un handicap tres lourd au quotidien. 

-4 La prise en charge des lesions ano¬ 
perineales au cours de la maladie de 
Crohn de I'enfant est calquee sur celle 

CX>0 


de l adulte, en ['absence d'etudes pedia- 
triques, Elle a ete, tout com me chez 
Padulte, transformee par ^utilisation 
des immunosuppresseurs et surtout 
des biotherapies, 

■4 Les signes d’appel ne sont pas spe- 
cifiques d'une maltraitance sexuelle, 
mais sont d’autant plus evocateurs 
qu'ils sont associes, se repetent, s'ins- 
crivent dans la duree, et ne trouvent pas 
duplication. 

La realisation de i’examen proctoiogique 
fait partie de Texamen efinique indispensable 
devant toute symptomatology digestive , Tou- 
tefois, certains motifs de consu/tat/on sont 
specifiques a la proctologie pediatrique. Us 
sont poiymorphes et souvent associes : dou 
leurs a la defecation r saignements, consti¬ 
pation, tumefaction f prurit ou suspicion dc 
maltraitance * 

La pratique de la proctologie pediatrique 
irnplique de bien connaitre les specificites 
des pathologies rencontrees chez i'enfant, au 
risque de rencontrer des difficultes diagnos- 
tiques et therapeutiquesAinsi, if n'existe pas, 
avant fa puberte, de formations pileuses ou 
sebacees, ce qui exclut une pathologie de cette 
origine. Saufcas exceptionnet, les pathologies 
tumor ales et veneriennes ne sont pas rencon¬ 
trees en pratique efinique chez i'enfant 

Le controfe sphincterien s 'organise selon 
des processus locoregionaux r mais fa part 
psychique est importante. Toute pathologie 
anoperineale douloureuse, toute focalisation 
ou phobie de /'entourage sur ia fonction d r exo¬ 
neration, est susceptible de generer un cercle 
vicieux lesionnef et retentionnet qui impose 
une prise en charge plus large que celle de ia 
sphere digestive seule. 
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Examen proctoiogique 

Chez I'enfant !'examen proctoiogique 
pent etre realise sans prem£dLcation, en 
ambulatoire, toujours pr£ced£ d’une expli¬ 
cation de ses rnodalites. La presence d'au 
moins un parent est indispensable, non seti¬ 
le men t pour rassurer I'enfant mais aussi evi- 
terdes contentieux ufterieurs, secondaires a 
desgestes mal interprets, Un consentement 
6crlt rVest n£cessaire qu’eri cas de geste inva- 
sif P effected sous anesthesie generale. 

La pertinence du toucher rectal lors de 
I'examen proctoiogique estdiscutable. Hormis 
one situation durgence, com me la recherche 
d'une invagination intestinale aigue, d r une 
appendicite aigue ou d’une maladie de Hirs¬ 
chsprung, le toucher rectal n’apporte que tres 
peu de renseignements quant au diagnostic 
et a la prise en charge des pathologies diges¬ 
tives a I’origine de I’examen proctoiogique, La 
presence de fecalomes est souvent decelable 
d£s I'examen abdominal. 

Chez le nourrlsson et le jeune enfant, 
I’examen en decubitus dorsal ou ventral 
classique est adapts Au-dessus de 7 a ns, 
I'examen est au mieux realise lorsdue I'enfant 
est en decubitus lateral droit, les fesses lege- 
rement soulevees par un linge ou un appui- 
tete, ou en decubitus ventral sur une table de 
Bensaude adaptee. Un eclairage satisfaisant 
centre sur la marge anale est ie garant d’un 
bon examen proctoiogique, 

Les mains gantdes, il est indispensable 
d'exposer la marge anale en ddplissant les 
piis radies. Chez le nourrisson et le jeune 
enfant, cette manoeuvre permet une eversion 
du canal anal suffisante pour voir apparaTtre 
la ligne anocutanee et les cryptes de Morga¬ 
gni. L'examen proctoiogique doit etre com¬ 
plete par un examen Clinique attentifdu rachis 
dorsal, des fesses, de la region sacrococ- 
cygienne et des organes genitaux externes. 


Lesions elementaires 

Fissure anale (en dehors 
de la maladie de Crohn) 

La fissure anale est une pathologie fre- 
quente chez le nourrisson et lejeune enfant. 
Elle doit etre £voqu£e en cas de douleurs 
a la defecation et de rectorragies, dont elte 
est la premiere cause chez I'enfant, Ces 


rectorragies sont termi nales avec des gouttes 
de sang a la surface des selles ou des traces 
senglantes qui tachent le papier lors de la 
toilette. Dans la grande majority des cas, la 
fissure anale est secondaire & une constipa¬ 
tion qu'elEe entretieni en raison de la rete- 
nue defecatoire provoquee par les douleurs. 
II convient done de trailer la constipation au 
longcours poureviter la perenntsation de ces 
fissures anales. 

La fissure anale est presque toujours 
sagittale (entre 10 h et 12 h ou 6 h et 8 h), 
anterieure dans plus de la moitie des cas, 
parfois double, lineaire, encoupd'ongie ou en 
raquette aliongee et errondie vers I’exterieur, 
allant en s effilant en dedans au niveau de 
la zone cutanee lisse ;fig. 24.1). La fissure 
anale est volontiers coiffee d’un capuchon 
cicatriciel (ou marisque) (fig. 24,2 . Elle peut 
etre dissimulee sousce capuchon ctcatriciel 
qu’il faut decoller pour voir la fissure correc- 
temerit, 11 faut prevenir les parents que ce 
capuchon peut persister a pres guerison de 
la fissure. Lorsque la fissure est en position 
laterals, il faut rechercher un processus infec- 
tieux ou inflammatoire associe (maladie de 
Crohn) (fig, 24.3), En cas de capuchon cica- 
triciel exuberant, il faut aussi evoquer une 
maladie de Crohn sous-jacente dont la loca¬ 
lisation peut etre uniquement anoperin£ale. 

Lorsqu'une fissure anale simple a ete 
diagnostiquee, \l est inutile de realiser une 
rectoscopie, que ce soit pour rechercher une 
autre cause a des saignements ou evaluer 
Textension interne de la fissure, car celle- 
ci ne s’£tend jamais au-defS des cryptes de 
Morgagni. 



Figure. 24,1. Fissure anale a 12 heures, en 
« coup d'ongle », survenue chez un nourrisson 
constipe. 
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Figure 24*2 Capuchon cicatriciel (marisque) 
d’une fissure anale. 



Figure.24.3. Fissure ana!e laterale, evocatrice 
d’une maladie de Crohn. 


La prise en charge des fissures repose 
avant tout sur !a proscription des manoeuvres 
locales traumatisanies (thermometre, suppo- 
si to ires) et le traitement de la constipation 
sous-jacente par tea mesures hygienodiete- 
tiques et les laxatifs type macrogoL 

II est rare chez I’enfant qu'une fissure 
anale devienne chronique et invalidate, 
et ndcessite d'autres traitements. L’effica- 
cite d'un traitement topique (application de 
pommade 2 fois par jour) a ete evaluee chez 
des enfants ages de 30 mois en moyenne, 
en com pa rant lidocalne a 10 % t glyceryl 
trinitrate a 0 r 2 % et diltiazem 3 2%, Les 
meilleurs resuHats etaient obtenus avec le 
diltiazem, un inhibiteur calcique, que ce soit 
apres une premiere ou une deuxieme cure, 
c ha curie d'une duree de 8 semaines* Le taux 
de rechutes etait plusfaible avec le diltiazem, 
Cet inhibiteur calcique pourrait contribuer a 
lever la contracture sphincterienne associee 


a la fissure, Cette contracture est respon- 
sable d'une ischemia partielle de la region 
anodermique qui perturbe la cicatrisation de 
la fissure [24.lj. L' injection de toxine botu- 
lique dans le sphincter anal externe a aussi 
pour objectif de lever la contracture sphinc¬ 
terienne* Une etude ouverte a montre une 
bonne efficacite a 3 et 12 mois par rapport 
a un groupe controle sur des symptomes 
suffisamment handicapants pour qu’une 
demande de biopsie recta le sous anesth^sie 
generale ait ete faite [24.2], 

Ces therapeutiques (diltiazem et toxine 
botulique)exposenta des effets secondaires 
dont II faut peser le rapport benefices- 
risques, alors que cette pathologie est le 
plus souvent benigne, Une meta-analyse a 
mis en exergue la difficult# de conclude sur le 
traitement medical des fissures anales au vu 
d'etudes heterogenes melant le plus souvent 
adultes et enfants [24.3]. 

Dilatation veineuse marginals 

Ces dilatations veineuses dessinent une 
saillie veineuse nette, iocalisde ou circonf# 
rentielle. Elies bleuissent la peau marginals 
et le pouriour de t'anus, sont jndolores et 
souples, et s r extenorisent lors des efforts 
de defecation ou des cris (fig* 24*4). Elies 
ne saignent pas et ne se thrombosent pas T 
au contraire des hemorroides de I’aduite. 
I! faut rassurer les parents et ne proposer 
aucun traitement, sauf en cas de constipation 
sous-jacente, 

Le reseau vasculaire veineux anal ne s'or- 
ganisanten plexus hemorroidaires superficiel 
et profond que vers fage de 10 ans f il n r y a 
pasde pathologie hemorraidaire chezfejeune 
enfant, a (’exception de i’hypeftension portale 
ou des hemorroides vraies ont ete dec rites. 



Figure.24.4. Dilatation veineuse marginale. 
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Prolapsus rectal 

Sailtie du rectum a travers Lanus sur toute 
sa circonference, He prolapsus rectal survient 
surtout entre 1 et 5 ans, Le gllssement de 
la muqueuse sur les parois plus profondes 
du rectum est facility par la disposition ana- 
tomique du rectum, rectiligne a cet age, et 
la faible concavite du sacrum. La poussee 
s'exerg ant dire element dans I'axe du rectum, 
r effort de defecation ou toute autre cause 
d'augmentation de la pression intra-abdomi- 
nale peut d^clencher le prolapsus. 

Le prolapsus rectal s’exterionse lors de 
la defecation ou des cris, Son apparition 
coincide le plus souvent avec un episode de 
constipation, plus rare me nt de diarfhee. Le 
prolapsus a i'aspectd’un bourrelet circulate, 
de longueur variable, occupant ranus, rouge 
vif et soupie fig. 24.5;. El se reduit Ee plus 
souvent spontanement ou sous la pression 
des doigts en dehors des cris. Une fois le pro¬ 
lapsus reintegre, la marge anaie est normale 
ainsi que la contractility du sphincter. Uam- 
poule rectale est explorbe au doigt puis par 
rectoscopie pour verifier l absence de polype. 
Certaines pathologies generales favorisent 
('apparition d’un prolapsus rectal tel les la 
mucoviscidose en cas d’opotberapie pancrea- 
tique insuffisante, le retard mental avec hypo- 
tome s^v^re, le syndrome cTEhlers-Danios, 
voire lallergie aux proternes de lait de vache 
[24.4], Le prolapsus rectal ne s'etrangEe pas 
et n'est pas hemorragique. En cas de rector- 
ragies t II faut eliminer un polype exteriorise 
a I’anus, plus rarement une tumeur ou un 
boudin d'Invagination intestinale aigue. 

Le traitement se limits en premiere 
intention a la prise en charge de la consti¬ 
pation sous-jaeente. Ce n’est que dans les 
rares formes rebelles, apres elimination 



d'une pathologie generate sous-jacente, que 
peuvent etre discutees des injections de pro- 
duit sclerosant sous la muqueuse du canal 
anal, qui permettent de symphyser le pro¬ 
lapsus rectal, exceptionnellement et apres 
avis d'un chirurgien pediatrique experiments, 
une rectopexie consistent a fixer le rectum a 
Taponevrose prelombosacree [24.5]. 

Condylomes acumines 

Les condylomes acumines {appeles aussi 
papillomas, vegetations veneriennes, ou plus 
commurtement« cret.es de coq »} sent secon- 
daires a une infection a papilEomavirus (Human 
papillomavirus ou HPV). La perl ode d'incub at ion 
varie de 3 semaines a 8 mois* La contamina¬ 
tion chez ('enfant se fait essentiellement par 
contact direct lors de maltraitance sexuelie. 
Toutefois, certains serotypes muqueux peuvent 
se retrauver dans des verrues vulgaires, Ei est 
done possible que des adultes infectes uni- 
quement au niveau cutane transmettent un 
papillomavirus a leurs enfants, 

Les condylomes debutent par des petites 
excroissances isotees de Ea region p£rineale, 
en crete de coq, granitees, souvent lamel- 
laires, de couteur chamoisee (fig. 24.6), Ces 
lesions deviennent de plus en plus im por¬ 
ta ntes, et constituent des excroissances 
papilliformes sessiles ou pediculees qui 
peuvent recouvrir tout le perin£e. Les condy¬ 
lomes sent gen^ralement indoEores et non 
compliques, mais peuvent parfois saigner, 



Figure 24,6 Condylomes acumines peri-anaux 
second a ires a une infection a Human pap if to¬ 
rn avirus (HPV). 
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cfevenir douloureux ou prurigineux, notam- 
merit lorsqu'ils font Tobjet de frottements a 
['occasion de la toilette. 

Line application d'imiquimod cr£me a 5 % 
permet de trailer ces lesions, Meme si ce 
medicament n’a pas I'autorisation de mise 
sur le marc be (AMM) chez ('enfant it parait 
licit©, dans ces situations rares, de I’utiliser, 
en respectant bien les modalites d’empioi 
[24.6]. 

Abces peri-anaux 
et fistules anocutanees 

Chez le nourrissom les abces peri-anaux 
apparaissent avant rage de 1 an, avec one 
nette predominance masculine [24.7]. Une 
cryptite anale constitue la lesion initiale, A 
I'examen, une ou plusieurs cryptes, le plus 
souvent laterales ou posterotaterales, appa¬ 
raissent beanies, comme fendues. Elies 
torment une poche qui contiemt parfois du 
mucopus, avant de se compliquer en abces 
pert-anal. Une tumefaction douloureuse, en 
particulier lors de la defecation, rouge, fun 
sante, deformant i'anus, en effaqant les pi is 
radibs, en est le premier signe (fig. 24*7 , 
II convient de proposer un traitement anti- 
biotique dans un premier temps. Si I’abc&s 
ne disparait pas ou recidive, le traitement 
chirurgical s'impose, avec mise a plat et 
drainage de I'abces, et recherche systerna- 
tique d’un trajet fistuleux sous-jacent. En 
effet, il n’existe probablement pas d'abces 
sans ftstule et toutes les fistules peuvent 
se compliquer de i’apparition d'un a-bc&s. 
A pres drainage, la recidive de I'abces et/ou 
la survenue d'une fistule anocutanee sun 
vientdans plusde 10 %descas. Ladjonction 
d'un traitement antibiotique apr£s drainage 
d'un abc&s perianal ne pr#vient pas Involu¬ 
tion vers une fistule anocutanee [24.8]. Seul 
['orifice superficial de la fistule est visible. 
Petit, entoure d'une areole inflammatoire 
donnant issue A du pus T cet orifice peut 
se farmer temporairement mais ne guerit 
jamais spontan£ment. Le traitement chirur¬ 
gical s'impose,, avec incision du trajet radial 
de ia fistule. 

En cas d'abces peri-anaux recidivants 
chez le nourrissom tt est indispensable de 
rechercher un deficit immunitaire congenital 
qui peut se manifester initiafement par ce 
type de lesion. Chez le grand enfant, ta surve 
nue d'un abces peri-anal justifie la recherche 
d'une maladie de Crohn, 



Figure. 24*7. Abces peri-anaux et fistules 
anocutanees chez un nourrissom devolution 
favorable apres antibiotherapie. 


Anites 

Les anites se manifested par une rougeur 
carminee intense surtoutle pourtourdu canal 
anal Elies surviennent plus volontiers en 
cas de troubles du transit [constipation plus 
souvent que diarrhde) et s’associent 3 des 
douleurs lors de la defecation. Le traitement 
comporte I’application locale de pate a l'eau 
ou de pommade a I'oxyde de zinc pendant 
quclques jours, compietee si necessaire par 
un traitement laxatif* 

Une oxyurose, responsabie d'un prurit 
anal ou vulvaire, ou d’une vufvovaginite r peut 
etre associee et justifie un traitement sped 
flque. L'anite streptococci que se traduit par 
un erytheme vernlsse, prurigineux, pouvant 
s'etendre bien au-dela de la marge anale, sur- 
touten cas de prurit ou d’utilisation inadequate 
de topiques locaux. Elle survient gen^ralement 
chez le nourrisson et chez I'enfant jusqu'a 
10 a ns, Le diagnostic doit etre confirme par un 
prelevement a visee bacterioiogique qui revel e 
la presence de streptocoques du groupe A 
(test de diagnostic rapide). Le traitement 
repose sur I'antibiotherapie, avec rannoxicil- 
line pendant une duree de 3 semaines ou une 
cephalosportne pendant 8 a 10 jours [24.9], 
Les reci dives sontf rep rentes, survenantdans 
environ 1/3 des cas [24.10]. 
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Lesions anoperineaies 
de la maladie de Crohn 

La prevalence des lesions anoperineaies 
(LAP) au cours de revolution de la maladie de 
Crohn CMC) varie chez I’enfant de 15 a 60 % 
selon les etudes [24.11], les fissures laterales 
et capuchons exuberants etant beaucoup 
plus frequents (jusqua 50 %) que les fistules 
et abces (environ 15 %), L'age d'apparition 
des LAP est voisin de 12 arts, sans predomi¬ 
nance de sexe, Dans une etude prospective 
americaine regroupant 276 enfants attaints 
de MC, suivis pendant au moins 2 ans, une 
LAP etait observee chez 15 % d'entre eux au 
cours du premier mois sulvant ie diagnostic 
[24.12]. li s’agissait dans un tiers des cas 
de fissures ou capuchons et dans deux tiers 
des cas de fistules ou abe£s. 

Caracteristiques cliniques 

Les LAP peuvent etre inaugurates de la 
maladie de Crohn chez I'enfant, et en etre le 
seuf symptome [24.13]. Elies sont parfois le 
principal facteur de morbidite de la MC, et 
peuvent constituer un handicap tres fourd au 
quotidien, Trois types de lesions principales 
peuvent etre observes : ulcerations, suppu¬ 
rations et stenoses. 

Les ulcerations peuvent §tre superb- 
cielles, touch ant la marge anale et le canal 
anal, ou plus profondes, atteignant le bas 
rectum. On les distingue des fissures anales 
liees a la constipation par leur localisation 
iatPrale ou au niveau du canal anal, et leur 
caractere indolore (fig. 24.8). Elies sont 
souvent multiples et a I'origine de reactions 
bourgeonnantes exuberantes. Les marisques 
ulcerees sont classiquement attributes a 
un lymphcedeme secondaire aux obstruc¬ 
tions lymphatiques. L'ulcere ttrebrant est, 
contrairement aux deux precedentes IPsions, 
volontiers douloureux, en particular lors de 
1'exoneration. C’est la lesion primaire qui evo- 
iue le plus rapidement vers des lesions plus 
complexes ou plus severes, 

Lors dun processus inflammatoire chro- 
nique, Tinfection dune glande d'Hermann et 
Desfosses favorise [’apparition d r unefissure 
ou d'un ulcere terebrant qui peutse compiiquer 
de fistules, dont le trajet est volontiers com- 
plexe et revolution reeidivante. Au contra ire 
des fistules cryptoglandulaires banates du 
nourrisson, l orifice primaire de ces fistules 
» crohniennes * ne siege pas toujours au 



Figure. 24.8. Ulcerations per]-anales au cours 
de la maladie de Crohn. 


niveau des cryptes et les localisations sont 
souvent trans ou suprasphmcteriernes. Les 
fistules rectovagi nales ou suppurations tres 
complexes sont heureusement plus rares. 

Les stbnoses. anales ou rectates, sont 
tr£s rares. II s'agit d'une complication redou- 
table, handicapante, toujours associee a 
une rectite douloureuse. Ces stenoses sont 
le plus souvent reversible s, mais la fibrose 
cicatricielle peut les rendre definitives. 

Une forme Clinique particulterement 
redoutable s’ajoute 3 ces descriptions clas- 
siques. II s'agit des LAP rapidement destruc- 
trices (fig. 24.9). Ces LAP, qui envahissent 
le perinee et les tissus perirectaux avec un 



Figure24,9 Lesions rapidement destruct rices 
du canal anal, au cours de la maladie de Crohn 
chez un adolescent. 


Proctologie pediathque 


297 








abondant exsudat, sont particulierement 
difficNes a traiter. II n’existe pas de classi¬ 
fication specifique a lenfant des LAP de la 
MC. On peut recourir S ia classification de 
Cardiff decrite par Youks en 1992 ou a I’index 
semi-quantitatif decrit par Irwin em 1995, plus 
facile a utiliseren consultation. 

Explorations 

Lors de la realisation d’une ildocoloscopie 
a la recherche d'une MC, toute LAP doit faire 
f'objet de biopsies a la recherche d’un granu- 
lome epithelioide gigantocellulaire, quelle que 
soit la lesion, primal re (fissure anale, condy- 
lome ulcere, marisque, ulcere terebrant du 
canal anal) ou secondaire (abc£s, fistula, ste- 
nose anale), En effet, dans 1/3 des cas, les 
LAP precedent les atteintes digestives de la 
MC. Les LAP sont beaucoup plus frequentes 
au cours de revolution d'une MC rectale ou 
colique (pres de 100 % et environ 50 % des 
cas r respectivement) qu’en cas de MC iidale 
(environ 15 % des cas) [24.12], L'IRM a toute 
son indication dans ['analyse des fistuies, 
surtout si elles sont complexes, alors qu’elle 
n'a pas d’interet dans les fistuies sous-cuta- 
nbomuqueuses simples. L’dchoendoscopie, 
par manque de materiel adapts, esttrds peu 
developpee chez Lenfant. Sa place reste & 
definir dans Texploration des LAP. 

Pronostic 

Les fistuies simples, superflcielles et 
localises au niveau du canal anal, peuvent 
guerir spontanement dans 50 % des cas, 
alors que les fistuies complexes ou recto- 
vagina les necessitert toujours une prise en 
charge therapeutique [24,11]. Le pronostic 
des LAP est, comme chez Tadulte, d'autant 
plus pejoratif qu’il existe une atteinte rec- 
tale associee. Le debut tres precoce de la 
MC n'est pas un facteur pejoratif. Dans une 
courts serie de dix enfants avec MC de debut 
tres precoce (< 2 ans), deux d'entre eux ont 
eu des LAP importantes, dont revolution a 
5 ans btait similaire a celle des enfants sans 
LAP [24,14]. Quant aux LAP rapidement des 
tructhces, !eur pronostic fonctionnel reste 
sombre. 

Traitement 

La prise en charge des LAP de lenfant 
est calquee sur celle de I'adulte, en i’absence 
d'etudes pediatriques [24.11, 24.15], Elle 
varie souvent d’une equipe a I'autre [24,16], 


et repose sur I 'utilisation des antibiotiques, 
des immunosuppresseurs et des biothera¬ 
pies, et sur la chirurgie. 

Les antiblotiques, ciprofloxacin© et metro¬ 
nidazole, sontfr^quemment utilises, avec une 
efficacite non d^montree et le plus souvent 
transitoire [24.17]. Un macrolide (ciarithro- 
mycine) et un anti-antituberculeux (rifabutine) 
ont ete egalement proposes, sans preuve de 
leur efficacite [24,18]. 

En cas de MC recidivante ou rdsistante au 
traitement, se pose (’Indication de I’utilisation 
des immunosuppresseurs, avec en premier 
lieu I'azathioprine ou la 6-mercaptopurine. 
Dans une serie pediatrique de 20 enfants, 
on notait un taux de fermeture des fistuies a 
6 mois de 40 % et une amelioration du drai¬ 
nage dans 67 % des cas [24.19]. Dans une 
etude ouverte, (’utilisation du methotrexate 
s'est accompagnee d’une fermeture de fistule 
dans 25 % des cas, et d’une reponse partielle 
a 1 an dans 31 % des cas [24,20]. 

Les biotherapies ont transform^ le pro- 
nostic des LAP, au mains a court terms, lln- 
fliximab est tres efficace dans le traitement 
des MC actives corti code pend antes ou cortL 
coresistantes et des MC fistulisantes, Dans 
une btude pddiatrique hongroise, le taux de 
fermeture des fistuies sur LAP dtait de 70 % 
apres 6 semaines de traitement par inflixi¬ 
mab [24.21], L'adalimumab peut etre utilise 
soft d’emblee, en alternative a I’infliximab, 
soit en cas de manifestations d’intolerance 
ou de perte d'efficacite de (infliximab, notam- 
ment I orsqu’existent des anti corps anti-inflixi¬ 
mab, avec une amelioration dans 70 % des 
cas [24,22]. En se calquant sur la prise en 
charge chez I’adulte, certaines equipes pedia¬ 
triques adoptent des (’apparition de fistuies 
au cours de la MC une attitude therapeutique 
dite «top down » T en prescrivant d’emb!£e I'in- 
ffiximab ou I'adalfmumab, soit au long cours, 
soit pendant 4 a 6 mots, dans Tattente de 
I'efficacite d'un traitement concomitant par 
I'azathioprine (technique dite du « bridge »)■ 

Les biotherapies n'ont pas exclu la chirur¬ 
gie, qui reste indispensable pour le drainage 
desabces [24.23]. Lutilisation de seton lache 
est preconisee. Le traitement chlrurgical doit 
etre le plus conservateur possible compte 
tenu du risque de recidives et d'evolution 
vers une incontinence fecale. La meilleure 
combinaison en cas de LAP sdv^res semble 
I'utilisation d'infimmab/adalimumab et ia 
pose de seton lache [24,24]. L p utilisation de 
colie ou de plug n'a pas fait I’objet d'etudes 
randomisees chez I’enfant, 
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D’autres therapeutiques sont tentees 
au cas par cas dans les formes severes T 
lorsque les biotherapies associees a la prise 
en charge ehirurgicale (drainage et setons) 
re sont pas efficaces. Des etudes pilotes 
ont montre des resultats encourage ants, 
mats qut demandcnt a etre confirmes, dcs 
injections locales d'mfliximab ou d'adaiimu- 
mab [24,25]. ^utilisation de la ciclosporine 
ou de la thalidomide (qui a une action anti- 
TNF alpha) est delicate, avec des resultats 
mitiges. Le tacrolimus par voie orale ou en 
topique permet une amelioration dans envi¬ 
ron un cas sur deux mais n’est pas plus 
efficace que le placebo pour la fermeture d 
distance des fistules [24.26]. La difficult^ 
d'adapter les doses selon les taux seriques 
et ses effets iatrogenes potentials rendent 
son utilisation delicate, Aucune etude ran- 
domisee n'a ete realises en pediatrie. Les 
stenoses inflammatoires transitoires peuvent 
bdndficier de Tinfliximab. Les stenoses fibro- 
sclereuses definitives sont difatees a la bou¬ 
gie ou au ballonnet. Parfois, seule la mise 
en place d'une stomie permet a ces enfants 
devoir un contort de vie acceptable. Dans les 
LAP rapidement destructrices, le traitement 
associe ie plus souvent une biothdrapie et 
une stomie transitoire dans I'attente d’une 
amelioration des lesions. Si apres remise 
en continuite les LAP reprennent le memo 
aspect, une oxygenotheraple hyperbare peut 
etre discutee. 


Maltraitance sexuelle 

Mode de revelation 

Les signes d'appel ne sont pas speci- 
fiques d’une maltraitance sexueile, mais ils 
sont d’autant plus evocateurs qu’ils sont 
associds, se rdpdtent, slnscrivent dans 
la duree, et ne trouvent pas duplication. 
Certains signes cliniques de la sphere 
genito-anale peuvent onenter le diagnostic : 
saignements, pertes genitales ; irritations 
ou prurlts genitaux ; douleurs genitales ou 
anales ; troubles mictionnels ; infections 
urinaires rdcurrentes chez fa fiiie prdpubere. 

La maltraitance sexuelle peut aussi etre 
revel ee par des troubles psychosomatiques 
(douleurs abdominales isolees, cephalees, 
enuresie, encopresie, etc,), des troubles du 
comportement alimentaire, des troubles du 
sommeil, ou des difficultes scolaires. Des 
signes de negligence ou de maltraitance 


physique ou psych oiogique vis-a^vis du mineur 
sont possibles, 

Beaucoup plus rarement, la decouverte 
dune infection sexueltement transmissible 
(1ST) chez un enfant prdpubere revile une 
maltraitance. dont le diagnostic est quasi- 
ment certain en cas d'infeetion a Neisseira 
gonorrhoeae ou Treponema pallidum, tres 
probable en cas d'infection a Chlamydia tra¬ 
chomatis, Trichomonas vaginalis et Herpes 
vfrus simplex 2, possible en cas d’infection 
a Herpes virus simplex 1 ou Papillomavirus. 

Examen Clinique 

L'exarmen clinique proctologique en ma- 
tiere de maltraitance sexuelle est extreme- 
ment specialise, L’accueil de Lenfant est 
primordial. II est recommande de se montrer 
particuiidrement attentif, prdvenant, face £ un 
enfant parfois cheque et traumatise. 

Si la suspicion de maltraitance sexuelle 
date de moins de 3 jours, il s'agit d’une 
urgence medicolegaie, car il est possible de 
trouver des lesions non cicatrisees et d'ef- 
fectuer des prd lavements a vises probatoire 
(recherche de spermatozoi'des, recherche d’un 
ADIM de contact, prelevementstoxicologiques). 
Si la suspicion est plus ancienne, I'urgence 
de I'examen clinique estlaissee a Lapprecia- 
tion du medecln en fonction du contexte et 
de son experience. L'examen clinique peut 
mettre en Evidence des lesions rdeentes ou 
cicatricielles evocatrices, et a une visee de 
reassurance pour I'enfant et sa famine. Si les 
vetements de I'enfant sont taches de sang ou 
de sperme, il faut les conserver dans un sac 
en papier (et non dans un sac en pfastique) 
pour analyse ulterieure par un laboratoire de 
police technique et scientifique. 

Le medecin recherche au niveau de I'anus 
des fissures, des ulcerations, des marisques 
et/ou une disparition des plis radies. Chez 
l enfant, 31 n est pas rare d observer une 
bdance anafe « physiologique »favorisde par 
la presence de selles dans ’ampoule rectale. 
Dans la majorite des cas f I’examen se revefe 
normaL ce qui ne permet pas d’exclure la 
realite d'une maltraitance, Dans une etude 
amdricaine realisde chez 2 384 enfants sus¬ 
pects d'abus sexuels, I’examen clinique dtait 
normal dans 96 % des cas [24.27], Meme a 
distance de regression, I'examen peut retrou- 
verdes lesions evocatrices, Dans une etude 
italienne portant sur 50 enfants ayant subi 
une penetration anale avouee par Tagresseur, 
les cicatrices anales dtaient trds frdquentes 
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{84 %) ainsi que les marisques [32 %) simples 
ou profondes [24.28]* 

La Haute Autorite de Sante a publie en 
2001 une classification des constatations 
medicolegales en fonction de leur signification 
certaine ou incertaine en lien avec des situa¬ 
tions de maltraitance sexuelfe [24.29]. Des 
lacerations peri-anales profondes touchant le 
sphincter anal externe t des cultures positives 
pour Neisseria gonorrhoea e au niveau genital, 
anal ou pharynge, en dehors de la periode 
neonatale, ou une syphitis confirmee en 
dehors d'une transmission perinatale, sont 
en favour d’une maltraitance sexuelle. Dans 
une etude arrtericaine colligeant 1115 dos¬ 
siers d’enfants suspects de maltraitance, la 
prevalence de souilluresfecales, de fissures, 
de lacerations ou d'une beance de I’anus etait 
significativement plus glevee dans le groupe 
avec penetration anale probable que dans le 
groupe avec penetration anale peu probable 
[24.30].. Des classifications pius detaillees 
sont disponidles, indiquant les variations phy- 
siologiques susceptibfes d’etre rencontrees 
par rexaminateur [24,31]. 

Examens complementaires 

La seule preuve absoiue d’un contact 
sexuel recent est la presence de sperma- 
tozo'ides. Leur recherche est imperative si 
la maltraitance presumee est recent© et a 
comports une penetration sexuelle, Cette 
recherche cytologique s’effectue par £cou- 
villonnage simple et Stalement sur lame, 
sans Eamelle ni fixateur. II est recommande 
de realiser 4 ecouvi Homages et 3 Statements 
sur lame par site, en conservant les ecouvil- 
lons au congelateur. Au niveau du rectum, la 
recherche peut s’effectuerjusqute 24 heures, 
en I'absence d’une exoneration* 

En cas de penetration sexuelle presumee 
ou avouee par son auteur, des pretevements 
conservatoires sontrdatisesenvued'une iden¬ 
tification genqtique de hauteur: ecouviilons 
utilises pour la recherche cytologique etecou- 
villons temoins de la victime, immediatement 
congeles a - 20 °C et gardes a disposition des 
autorites judiciaires. Jil est possible de recher- 
cher un ADN d it de contact en recu perant des 
cellules de la peau de i’agresseur pr^sentes 
sur le corps de I'enfant. Le preievement est 
effectue en appuyant sur la surface cutanee 
a I’aide d'un coton-tige trempe dans de I’eau 
sterile ou du serum physiologique. L'ecouvil- 
lon est immediatement congele. L'examina- 
teur doit respecter des regies strictes pour 


ne pas contaminer les echantillons avec son 
propre ADN, notamment s’habiller avec une 
casaque, une charlotte, des chaussons de 
protection, un masque et changer de gants & 
cheque site de pr£tevement, Pour des raisons 
medicotegales, ces pretevements ne peuvent 
etre effect ues que par un medecin requisi¬ 
tions© a cet effet. 

Diagnostic etiologique/ 
differentiel 

Condylomes acumines 

L'Academie americaine de pediatrie, apres 
avoir longtemps considere tes condylomes 
acumines anaux pathognomoniques do mal¬ 
traitance sexuelle, estime actuellement que 
['apparition de telles tesions doit s’integrer 
dans un faisceau d’arguments dvocateurs 
avant de porter un diagnostic de maltraitance. 
Un signalement a la cellule de recueil des 
informations preoccupantos est legitime pour 
qu'une enquete medicopsychosociafe soit 
menee au mieux dans ce contexts difficile. 

Les papillomavirus humains (HPV) sont 
les virus les plus frequemment respon- 
sablesd'IST* L’infection peutetre totalerment 
latente, se manifester par des condylomes 
acumines a localisation vulva ire, p£rt-anale T 
peri-uretrale, perineale ou au niveau du col 
genital, voire par une dysplasie cervicale, Du 
fait du mode de transmission chez Tadulte, 
tes condylomes anaux evoquent une maltrai¬ 
tance sexuelle chez I'enfant. Dans une qtude 
americaine portant sur 576 enfants de 6 & 
13 ans, dont 534 etaient examines pour sus- 
picion de maltraitance sexuelle, HPV etait 
retrouve dans 13,7 % des pretevements des 
enfants possiblement, probablement ou cer- 
tainement maltrait^s, centre 1,3 % chez les 
enfants vratsem blab lenient non maltraites. 
HPV etait pius frequemment retrouve chez tes 
enfants de plus de 10 ans (21 %) que chez 
tes moins de 10 ans (6 %) [24.32]* 

Les modes de contamination ne sont 
pas limites a la voie venerienne* Une auto 
ou une hetero-inoculation a partirde verrues 
vulgaires est possible, notamment pour les 
genotypes HPV 2-4. Chez. I'enfant porteur de 
condylomes acumines, II est done n£cessaire 
de rechercher des verrues vulgaires a I'exa- 
men cutane et un portage dans la famille 
proche. Une transmission non sexuelle par 
des objets souilles a egalement ete decrite, 
et chez I'enfant de moins de 2 ans, il faut 
evoquer une transmission maternofestate. 
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La prevalence estimee de la contamination 
par HPV en eas de maltraitance sexuelle est 
ainsi passee de 30 % dans les annees 2000 
a moins de 10 % aujourd’hui [24.33]. 

Autres pathologies 
dermatologiques 

De nombreuses pathologies dermatolo- 
giques peuvent mimer des lesions de mat- 
traitance sexuelle : 

* hyperpigmentation de la marge anale f qui 
correspond a une hyperkeratinisation ; 

* lesions de grattage au cours d'u n prurit noc¬ 
turne bvocatrices d H une oxyurose ; 

* histiocytose Jangerhansienne oh des lesions 
peri-anales sont parfois observees. La 
lesion elementaire est une papule infiltree, 
parfots crouteuse (fig. 24.10), Les localisa¬ 
tions preference! les sont les piis r le cuir che- 
vefu P en particulier la region rbtro-auriculaire. 
La biopsie permet ie diagnostic ; 

* bulles a localisation perineale dans les epi¬ 
dermolyses bulleuses congenilales, en par¬ 
ticulier la pemphigoide bulteuse, La biopsie 
permet le diagnostic ; 

* maladie de 8ehcet r classiquement bipo- 
laire, avec des aphtes buccaux et g6nitaux ; 

* lichen scleroatrophique, a predominance 
feminine, parfois responsable d'hemorra- 
gies. Des papules rosees confluent * en 
huit * auteur de la region anogenitale. Les 
lesions ne s'accompagnent gene rale men! 
pas de Tatteinte cutande frbquemment 
observes chez f'adulte. La biopsie permet 
egalement le diagnostic. 


Figure. 24.10. Histiocytose langerhansienne, 
Erytheme des pi is et presence de papules de 
petite taille, persistantes, 



Figure. 24,11. Anite streptococci que. Erosions 
peri-anales et erytheme (dermohypodermite) 
pen-anal, 


Pathologies infectieuses 

Elies sont les suivantes : 

* anite streptococcique avec son classique 
erytheme pdri-anal (prdl^vement de gorge 
positif dans plus de la moitie des cas) 

(fig. 24.11) ; 

* staphylococcic peri-anale, volontiers plus 
desquamative, ayant tendance a recidiver; 

* ecthyma gangrenosum, cause le plus sou- 
vent par une infection & pyocyanique. 


Conclusion 

Les pathologies proctoiogiques de I’en- 
fant sont va rises, et dependent de IT age et 
du terrain, L'examen permet non seu lenient 
au clinician le diagnostic des lesions locales, 
mais il apporte aussi un abord internist© 
devant des pathologies sysi^miques. 
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CHAPITRE 25 


Endoscopie digestive 
diagnostique et therapeutique 

Laurent Michaud, Jerome Viala 


Points essentiels 


■4 L'endoscopie digestive s’est consi- 
derablement developpee ces dix der- 
meres annees en pediatric grace aux 
progres technologiques (miniaturisa¬ 
tion, resolution, traitement de IMmage). 

-4 Parallelement, de nouvslles techno¬ 
logies sontapparues telles que la video¬ 
capsule ou les enteroscopies assistees, 
permettant la visualisation et le traite¬ 
ment de lesions de I'intestin grele des 
Tage de 1 a 2 ans. 

*4 La pose de gastrostomre, le controle 
des hemorragics digestives et la poly- 
pectomie sont devenus des gestes 
courants de Lendoscopiste pediatre. 
D’autres gestes therapeutiques plus 
rares, telles la cholangio-pancreato- 
graphie retrograde ou la dilatation 
pneumatique du cardia et prochaine- 
ment la cardfomyotomie perendos- 
copique, sont reserves a des centres 
pediatriques experts et doivent etre 
developpes en collaboration avec ies 
gastroenterologues d r adulte, 

Lendoscopie digestive a tube soupie a efe 
tnrrodu/te chez renfant dans les annees 1970, 
Inltiafement reservee a l'endoscopie diagnos¬ 
tique, son champ s r est progressivement eiargi 
grace a /experience croissante des pediatres 
endoscopistes au traitement non invasif d'un 
certain nomfrre de maladies digestives et ftepa- 
tobiiiaires de renfant 


Endoscopes 

Loffre des endoscopes s'est nettement 
etoffee ces dernieres annees, En plus des 
gastroscopes et coloscopes, de nouveaux 
appareils ont ete conqus pour repondre au 
developpement de l'endoscopie interven- 
tionnelie ou a des situations diagnustiques 
particulieres. Plusieurs constructors deve- 
loppent une gamme pediatrique, comme 
Fuji non, Olympus, Renta x et Storz, Les pre¬ 
miers endoscopes etaient des fibroendos- 
copes transmettant rimage analogique par 
une fibre optiquejusqu£ un oculaire plac£ sur 
Fendoscope lui meme. Cette technologic est 
actuellement completement depassee du fait 
de la pietre qualite et resolution des Images, 
Dependants d'une simple source lumineuse, 
ces materials gardent cependant Finteret d’un 
faible cout, de leurrobustesse et surtout leur 
transportability qui les rend precieux dans les 
situations d'urgence, 

Traitement de [’image 
plus performant 

La grande majorrte des endoscopes 
actueliement utilises sont des videoendos¬ 
copes dont le capteur numerique CCD 
{charged-coupie device ), place dans Fextre- 
mite bequillable de Fendoscope, transmet 
Finformation visuelle sous forme numerique 
jusqu'au processeur qui affiche (Image sur un 
ecran, Le contort visuel permet un echange 
pedagogique tres utile pour la formation des 
jeunes endoscopistes. 

De plus, de recents developpements des 
CCD ont permis d'obtenir des resolutions 
de plus en plus importantes. La resolution 
des materiels actuels oscille entre TOOK et 
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1300K, selon les normes full-HD (1080p), 
compare© a 10GK pixels avec les fibroen- 
doscopes. Ces progres dans la precision do 
I'image permettent one meilleure detection 
des lesions de petites tallies, teifes que les 
addnomes coliques de moins de 10 mrn 
[25 A]. 

Des modifications du spectre lumineux 
analyse ameliorent encore la detection des 
Ibsions de la muqueuse digestive, Ces tech¬ 
niques discernent des modifications fines 
dans la repartition des orifices glandulaires 
{p/t-pattern) ou de la vascularisation sous- 
muqueuse, Ces nouvelles technologies sont 
particulierement utiles pour reveler les lesions 
dysplasiques an sein des endobrachy-ceso- 
phages et des polypes fig, 25.: . Pionni^re 
du genre, la chromoendoscopie consiste a 
selectionner une partie du spectre visible 


afin de modifier ia coloration de I’image et 
de faire ainsi ressortir les contrastes utiles 
a I'analyse des lesions. La selection peut 
se faire 3 la source {Narrow Band imaging , 
NBI chez Olympus) ou a la reception {Fuji 
intelligent Chromo-Endoscopy, FICE chez 
Fujinom ou 1-Scan chez Pentax). ^utilisation 
de la chromoendoscopie ameliore les perfor¬ 
mances diagnostiques dans plusieurs situa¬ 
tions ielles que la recherche de meiaplasie 
gastrique ou intestinal© de I'cesophage, de 
dysplasie colique ou de polype [25.2], Ainsi, 
les sensibilite et specificate de reconnais¬ 
sance d’une dysplasie de haut grade au 
sein des polypes chez l adulte passent res- 
pectivement de 38-76 % et 66-97 %, lors des 
endoscopies classiques en lumi&re blanche, 
a 88-96 % et 87-90 % avec le systeme NBI 
et 89-93 % et 81-88 % avec le FICE [25,3]. 



Figure 25.1. La videocapsule endoscopique (VCE) peut visualiser des lesions de I'intestin grele 
en cas d'hemorragie (lymp hang Some) (a)., de maladie de Crohn (d) ou de poiypose de Peutz- 
Jeghers (g), L’enteroscopie double ballons (EDB) permet d'apporter la confirmation histologique 
dans les situations correspondantes (b. e, h), Les nouveaux traitements de rimage ameliorent la 
visualisation des lesions discretes d'un endobrachyoesophage (EBO) par FICE Cc. f> ou analyse 
du pit-pattern gastrique par zoom (i). 
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Cependant, si ces technologies differencient 
les lesions neoplasiques des benignes, elles 
re semblent pas ameliorer la detection des 
adenomas independamment de leur niveau 
de dysplasie. 

Plus recemment, i’etude de I'autofluo- 
rescence muqueuse a ete developpee par 
la socidte Olympus. II s’agit d’une technique 
d illumination en lumiere bleue qui aug- 
menterait les capaciies de detection des 
lesions neoplasiques [25.41, Enfin, des solu¬ 
tions endoscopiques embarquant plusieurs 
methodes dIllumination (laser et lumiere 
blanche) son! en cours de developpemenl et 
delude, aussi bien chez Fujinon (Lasereo) que 
Olympus (Exera lit). 

Outre le traitement de la lumiere, les 
endoscopes nnodernes ont appris a zoomer 
jusqu'a 200 fois (fig. 25.1). En association 
avec les systemes NBI et FICE, cette fonc- 
tion aide a ameliorer encore les capacites 
de reconnaissance des polypes neoplasiques 
avec une sensibilite accrue de 91-100% et 
une spdcificitd de 75-99% [25.3]. Recem¬ 
ment ddveioppd, le syst&me de grossissement 
" ultime » utilise une analyse en microscopic 
confocale de la muqueuse, Le systems est 
disponible en sonde independante de 2,5 mm 
a passer dans le canal operateur (Cellvlzio, 
Mauna Kea), ou Integra £ {'endoscope (Pen- 
tax EG3S70-CIK). Suited une injection intra- 
veineuse de fluoresceine, i'endomicroscope 
permetde visualiser les 200-250 pm les plus 
superficiels de la muqueuse avec un a gra n- 
dissement de 1 000 fois. Des etudes sont 
en cours pour analyser le gain potentiel de 
cette histologie in vivo dans la detection de 
lesions neoplasiques. 

Enfin, de nouvelles technologies embar- 
quees au sein des materiels endoscopiques 
se tteveioppent actuellement pour une aide 
diagnostique en temps reel a I'aide d'algo¬ 
rithm es de reconnaissance de forme, Ainsi, 
la derniere generation de videocapsule Given 
integre une reconnaissance automatisee des 
images rondes pouvant evoquer un polype. 
Des etudes seront necessaires pour analyser 
le gain diagnostique de cette technologic. 

Des endoscopes 
pour cheque age 

Le developpement de nouveaux cap- 
teurs numeriques a permis de reduire le dia- 
metre externe des endoscopes. La finesse 
des nasofibroscopes (5-6 mm) permet leur 
utilisation chez le nouveau-ne et le petit 


nourrisson. Cependant ces materiels pos- 
sedent un canal operateur plus etroit (2 a 
2,2 mm) qui limlte beaucoup les instruments 
(par exemple les pinces d corps dtranger) qui 
peuvent etre y etre introduits. Une gamme 
intermedia ire, dite k pediatrique *, tend a 
se developper, Elle a Tavantage d’un faible 
diametre exterieur (autour de S mm) et d’un 
canal operateur de 2,8 mm. Ces endoscopes 
pediatriques peuvent etre utiles pour franehir 
des stenoses. La realisation d’une colosca- 
pie chez le nouveau-ne et le nourrisson est 
egalement un cas particular. Selon l T #ge et 
la taiiic de Tenfant, elle est realises a I’aide 
d’un nasofibroscope chez les plus jeunes, 
ou d’un fibroscope pediatrique apr&s rage 
de 1 an et jusqu'a rage de 5-6 ans, ou un 
coloscope pediatrique. 

Des endoscopes 
pour chaque cas 

En plus de ces endoscopes« classiques », 
de nouveaux appareils ont ete ddveloppes 
afin de tepondre aux objectifs diagnostiques 
et surtout therapeutiques de rendoscopie 
digestive mod erne, 

Les duodenoscopes sont des videoen¬ 
doscopes a vision laterals qui analysent 
les faces lateraies du duodenum ou siege 
la papille, Un bras drecteur dirige les outils 
vers les voles panctestiques ou biliaires. La 
cholangiopancreatography retrograde endos- 
copique (CPRE) aide ainsi au diagnostic des 
pathologies biliopancreatiques quand les 
explorations radiologiques n’ont pas permis 
de conclure {voir infra), Les indications pedia¬ 
triques reinvent de I’exploration des lithiases, 
de la cholestase neonatale, des kystes du 
cboledoque, de la cholangite sclerosante ou 
des malformations de la jonction biliopan- 
creatlque, Des procedures therapeutiques 
endoscopiques sont dgalement possibles, 
telles que ('extraction de lithiase, la dilata¬ 
tion de stenoses, la pose d'endoprothese 
ou de drainage de kyste pancreatique. Les 
duodenoscopes pediatriques {7,5 mm de 
diametre externe) sont utilises jusqu’a 1 an 
(10 kg), tandis que les duodenoscopes thd- 
rapeutiques adulies (13-13,5 mm) peuvent 
etre utilises au-deia, 

Une fonction echographique est egale¬ 
ment disponible avec certains gastrocopes 
et duodenoscopes, L utilisation des echo- 
endoscopes est rare en pediatrie, Le targe 
diametre externe des materiels (11-14 mm) 
limlte feur utilisation aux enfants de plus de 
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3 ans {15 kg). Quelques equipes utilisent 
des echoendoscopes bronchiques ou des 
minisondes d’echographie qui peuvent etre 
introduces dans le canal operateur pour 
realiser des echoendoscopies de 0 S 3 ans. 
[.’expertise de ces techniques restetres limi- 
tee chez ['enfant. 

Le canal operateur de certains endos¬ 
copes est de plus grand diametre (3,4 mm) 
afin d'utiliser des outits larges, ou etre dupli- 
que, pour permettre le passage slmultane de 
deux outils qui elargisscnt encore les possi¬ 
bility therapeutiques. 

Par ailieurs, la ngidite de certains colos 
copes peut etre modifier en cours d'examen 
aftn de faciliter le passage des angles dif- 
fsciles et d’ameliorer la frequence du fran- 
chissement de la valvule. Enfin, certains 
colonoscopes permettent de visualiser les 
boudes et ainsi faciliter la progression de 
['endoscope (Olympus CFQ16DL), Ces mate- 
riels ameliorent letaux d intubation lleale et 
facintent grandement I'apprentlssage de la 
colonoscople. 

Desinfection 
des endoscopes 

Principes 

Les endoscopes sont des dispositifs 
medicaux {DM) qui doivent re pond re aux exi¬ 
gences de la directive europeenne 93/42/ 
CEE, attestee par le marquage CE. Comme 
tout DM rdutilisable, ils doivent etre ddsin- 
fect£s selon leur resistance mdcanique, les 
contaminants qu'ils rencontrent et le niveau 
de steniite des environnerments dans les- 
quels ils evoluent. Trois niveaux de disinfec¬ 
tion existent: 

■ la sterilisation, quii ne concerne pas les 
materiels thermosensibles comme les 
endoscopes ; 

* la desinfection de haut niveau pour les 
materiels en contact avec le sang, mats 
evoluant dans des cavites steriles {chole- 
doscopes transparietaux); 

* la desinfection intermedlaire pour les endos¬ 
copes evoluant dans des cavites non ste- 
riles (majorite des endoscopes digestifs). 

La desinfection de bas niveau ne concerne 
pas I'eindoscopie digestive. L'objectif de la 
desinfection est de detruire tout type de 
contaminants, bacteries, mycobacteries, 
champignons, virus et agents transmis- 
sibles non conventionnels {ATMC ou prion). 


Depuis I’abandon en 2001 du glutaralde- 
hyde a 2 % t q ui alterait les materiels et eta it 
toxique, la desinfection des endoscopes est 
actueflement realises avec de Lacide pera- 
cetique (A PA), plus efficace contre les ATNC 
et moins deletere pour le personnel Les 
concentrations et temps de contact de I'APA 
dependent du systeme disinfectant, manuel 
ou automatlque. 

Traitement des endoscopes 

La desinfection des endoscopes peut 
suivre une method© strictement manuelle, 
manuelle assistee ou automatisee. La 
methode strictementmanuelle, seule recom- 
mandee par les fabricants d’endoscopes, uti¬ 
lise des raccords Specifiques et un jeu de 
seringues qui la rendent fastidleuse et diffici- 
lement utilisable en pratique courante, Dans 
la methode manuelle assistee, [endoscope 
est plonge dans quatre bacs differents, ou 
des pompes 3 galet entrainent les fluides au 
sein des canaux dirigeant le flux preferentiel- 
lement sur les canaux de plus gros dlametre. 
La methode automatisee est utilise© par les 
laveurs-desinfecteurs d’endoscope {LDE). 

Les sept stapes de desinfection sont 
rlgoureusement definies et doivent etre rea¬ 
lises dans une salle 666\6e t ventil^e et suffi- 
samment spacieuse pour contenir I 'ensemble 
du materiel. Le prettaElement est realise dans 
la salle d’endoscopie des la fin de Texamen. 
L'endoscope est essuye et une aspiration 
d'eau du reseau et une insufflation lib&rent les 
canaux de la majorite des depots. II convient 
alors de reaiiser successivement un premier 
nettoyage, un rinqage, un second nettoyage, 
un second ringage, une desinfection a I'APA 
et un ringage final. Avant immersion, Tetan- 
cheite de l'endoscope doit etre verifiee. L'eau 
utilise© doit etre au minimum bact£riologique- 
ment matins ee et contrdlee, voire sterile pour 
le ringage final des endoscopes utilises dans 
les cavites propres (bronchoscopes), Une fois 
desinfecte, l’endoscope est seche s f il n’est 
pas utilise immedlatement. Apres 12 heures 
de stoekage, un endoscope doit etre desin¬ 
fecte a nouveau avant utilisation. Toutes les 
etapes de desinfection doivent etre tracees. 

Cas des agents transmissibles 
non conventionnels 

Trois groupes de patients sont habituel 
lement distingues : les patients sans risque, 
representant la majorite de la population ; 
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les patients a risques, presentant des ante¬ 
cedents famiiiaux de maladie de Creutzfeldt- 
Jakob, ou un traltement par hormone de 
croissance extraite ; les patients infectes 
ou suspects d’infection, Dans les deux pre¬ 
mieres situations, un double nettoyage et 
une disinfection a I'APA suffisent. Pour les 
patients suspects d'infection par un ATNC, 
I'endoscope doit etre remise et detruit si 
I'infectlon est authentifiee. 


Conditions de I’examen 

Anesthesie 

L'endoscopie digestive est un geste inva- 
sif qui, s'il est realise sous anesthesie locale 
et contention, est responsable d'inconfort 
et d'angoisse pour I'enfant. La majorite des 
endoscopies digestives est done rdalis£e 
chez 1'enfant sous sedation ou anesthesie 
pour permettre un examen de qualite. Ptu- 
sieurs techniques anesthesiques se sont 
developpees dependant des ressources et 
habitudes des equipes anesthesistes et gas- 
troentdrologistes, sans reel consensus. Une 
meta-anaiyse de 2012 regroupant26 Etudes 
pediatriques suggere que les protocoles de 
sedation utilrsant !e propofol pourraient 
apporter le meilleur equilibre entre qualite de 
la sbdation et rarete des effets second a ires 
[25.5j. Cependant, les sedations & base de 
sevoflurane, kdtamine ou midazolam etaient 
trop peu etudiees pour permettre de conclure, 

Chez le nouveau-ne, le risque anesthe- 
sique est majore et les examens sont en 
general deduree courte. Beaucoup d’equipes 
rdalisent done ces endoscopies diagnos- 
tiques sans anesfhdsie chez fe nouveau-ne 
et lejeune nourrisson. Cependant, quel que 
soit Tage, des gestes endoscopiques longs 
ou there peutiques doivent fa ire envi sager une 
anesthesie genera le afin de limiter le risque 
de complication et d'inconfort de I'enfant. 

Preparation 

La preparation colique est indispensable 
avant une coloscopie, Elle associe un regime 
pauvre en fibres, des laxatifs etla realisation 
de lavements rectaux avant V examen endos- 
copique. Elle a pourobjectif de liberer le colon 
de ses matieres et favoriser ainsi la visualisa¬ 
tion d’eventuelles lesions, tout en limitant les 
risques de complication ou d'infection en cas 
de perforation. Quels que soient les produits 


utilises, I'indication d’une preparation colique 
doit etre pesee en cas de stenose digestive, 
de risque de deshydratation {chez le nouveau- 
ne, les volumes sont reduits et I'enfant est 
perfus£), de troubles ioniques s^veres, d'in- 
suffisance renal e, voire de lesions digestives 
inflammatoires evolutives. 

Plusieurs produits laxatifs couramment 
utilises chez Tadulte dans les preparations 
de coloscopie sont contre-indiques chez 
I'enfant. Deux produits peuvent etre utilises 
chez Tenfant : le polyethylene glycol (PEG) 
et le picosulfate de sodium et d'oxyde de 
magnesium (Pi go prep®) (tab. 25.1) [25.6]. 
Les volumes necessaires sont tres dif- 
ferents puisque le PEG avec electrolytes 
(Klean-Prep®, Colopeg^, Fortrans®) necessite 
I'ingestlon de 70-80 mL/kg la veille de I'exa- 
men, tandis que deux sachets de Picoprep® 
dilues dans 150 mL d’eau chacun sont suf- 
fisants chez le grand enfant Le PEG peut 
etre associe a la prise de Sene (X-Prep®: 
1 g/10 kg de poids la veille de I'examen, en 
Tabsence de maladie inflammatoire evolutive) 
pour ambliorer la qualite de la preparation. 
Cependant,, le PicoPrep® est contre-indfque 
en cas de lesion inflammatoire du tube diges¬ 
tif ou d'insuffisance renale, limitant son utili¬ 
sation chez I'enfant et I'adolescentchez qui la 
recherche de maladie inflammatoire du tube 
digestif est la premiere indication. En effet le 
PicoPrep® peut etre responsable de lesions 
de ta muqueuse colique. Une preparation 
en deux temps, avec une prise la veille au 
soir et le matin 2 heures avant la realisation 
de I’examen, semble ameiiorer la visualisa¬ 
tion muqueuse, Des lavements peuvent etre 
proposes en association avec les laxatifs. 
Le serum physiologique (5 a 10 mL/kg) est 
remplace par te Normacol^ apres 3 ans, voire 
des 1 an pour les experts [25.61, Un regime 
pauvre en fibres est souvent propose les jours 
prbebdents I'examen et un repas hydrique la 
veille au soir. Une constipation £ventuelledoit 
etre traitee par du PEG pendant 3 a 5 jours 
avant I'examen. 

Endoscopie diagnostique 

Fibroscopie 
cesoga strod uodenale 

Indications 

Les indicationsdiagnostiques de !a fibros¬ 
copie cesoga strod uodbn ale (FOOD) sontnom- 
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Tableau 25 J Preparation coliqueavant coloscopie chez I’enfant (adapte de [25.3]). 



1 a 2 arcs 

2 a 3 ans 

3 a 9 ans 

9 a 15 ans 

> 15 ans 

Sans MIC! 

PicoPrep® ; 

1/4 sachet x2, 
ou X-Prep® 

PicoPrep® : 

1/2 sachet x 2 

ou 

X-Prep® 

ou 

* Klean-Prep® 

+ X-Prep® 

PicoPrep®: 

1/2 sachet x 2 
de 3-4 ans ; 

1, puis !o, de 
4-9 ans 

ou 

* Klean-Prep m 
+ X-Prep® 

PicoPrep®: 

1 sachet x 2 

ou 

* KSean-Prep® 
+ X-Prep® 

PicoPrep® : 

1 sachet x 2 


+ Serum 
isotonique en 
lavement 

+ Serum 
isotonique 
ou Mormacol® ’ 
60 mL 

+ Normacol®: 
60 mL de 

3-7 ans 
* 130 mL de 
7-9 ans 

+ Normacol®: 
60 mL 

OU 

* 130 mL 

+ Normacol® : 130 mL 

MIC! 

* Klean-Prep® 
ou 

* X-Prep® 

* Kiean-Prep® 

Klean-Pnep® 

K lean-Prep* 

Klean-Prep® 
ou Fortran s® 
ou Colopeg® 
ou * Fleet Phosphosoda®, 
sans Nomnacol® 


+ Lavement 

serum 

ou 

* Normacol *: 

60 mL 

-§- Sdrum 

isotonique 

ou 

* Normacol® : 

60 mL 

4- Normacol®: 
60 mLde 

3-7 ans 
’ 130 mL de 

7-9 ans 

- Normacol®: 
60 mL 

ou 

* 130 mL 

+ NormacoP; 130 mL 

Precaution 

Regime sans 
residu les 3 jours 
precedents ? 
Perfusion 
systematqje 

Perfusion si 
< 12 kg, ou 
comorbidite 

Perfusion, si 
comorbidite 

Perfusion, si 
comorbidite 

Perfusion, si comorbidite 


La preparation coUque se realise sur deux peri odes.: raprfes-mldi de la va.ille de I'examerc ou ioealemeit repartie en 2/3 la 
veflle et 1/3 le matin de I'endosoopie. au moins 3 heures avant I'exameri, en rabsence de trouble de la vidange gastnque. 
Les posologies recommandees sont: Klean-Prep® : 2 x 35-40 mL/kg, X-Frap® : 1 g/10 kg avant le Klean-Prep®. 

*; produits proposes hors AMM sur avis d'experts. 

MlGi: maladies inflammatoires chraniques de Pintestin. 


breuses mats respondent genera lenient 3 
quatre circonstances : les douleurs abdo- 
minales et particulierement 6pigastriques, 
qui sont dominies par le reflux gastro-ceso- 
phagien et ses complications ; les malab¬ 
sorptions ; les hemorragies digestives ; les 
symptomes obstructifs (vomissements et 
dysphagies) (tab. 25.2), L'endoscopie nedoit 
s’envi sager qu’en cas de symptomes severes 
ou prolonges. Ainsi, les epigastralgies ne 
relevent de la FOOD qu'en cas de complica¬ 
tions telles qu’une evolution chronique ou 
resistante aux traitements, de signes asso- 
cies comme une perte de poids, urt syndrome 
inflammatoire... 


Contre-indications 

En dehors des defailiances multivisce- 
rales incontrdlables, il existe peu de contre- 
indications absolues a la realisation d H une 
FOGD. Ainsi, la perforation digestive, qui 
est une contre-indication c!assique r est par- 
fois traitee endoscopiquement, rendant la 
contre-indication plus relative. La stenose 
du tractus aerodigestif superieur empechant 
le passage de [’endoscope pent egalement 
contre-indiquer le geste, au moins au-dei3 de 
I'obstacle. Les dermatoses bulleuses avec 
atteinte muqueuse severe peuvent se compli- 
quer de decollement muqueux etendu lors du 
passage de Tendoscope, Les indications de 
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Tableau 25.2. Principals indications de I'endoscopie diagmostique. 


Endoscopie haute 


Douleur 

Malabsorption 

Hemorragie 

Symptom© obstruct!! 

Douleur epigaetrique 
Douleur thoracique 
Absented m e scolaire 
Hospitalisations iteratives 

Perte de poids 
Diarrhee chronique 
Carence nutrrtionnelle 
Anemic 

Enteropathie exsudative 

Flematsmese 

Melena 

Anemie feniprive 

Dyephagie 

Odynophagie 

Refus de s’alfmenter 
Vomissements ityratifs 

Colonoscopie 

Trauma,ffeme rectal 
Condylomes anaux 

Diarrhee chronique 

Melena 

Rectorraqie 

Anemie ferriphve 

Stenose radiologique 
Epaississement parietal 


FOGD sont done a peser prudemment dans 
ces situations. 

Complications 

Peu d’etudes- ra pportent les com plications 
de fendoscopie digestive chez I'enfant. line 
etude retrospective portant sur 9 308 FOGD 
relevaft un taux de complication de 0,06 %, 
reparti par tiers entre hemorragie, perfora¬ 
tion et dechirure muqueuse (deux cas pour 
cheque complication) [25.7]. En dehors d'une 
perforation duod6nale T toutes les complica¬ 
tions interessaient Fee sophage. 

Colonoscopie 

Indication 

La majority des indications d’ileocolos- 
copie chez t’enfant. se repartit dans quatre 
grandes situations cliniques : les douleurs 
abdominales, les hemorragies digestives, 
les diarrh£es et les suspicions de st^nose. 
Gomme pour les indications de FOGD r !'inten¬ 
sity et la chronicite des signes sont des argu¬ 
ments importants pourjustifier la realisation 
de cet examen invasif. 

C ont r e -indie atio n s 

Outre la perforation digestive et les situa¬ 
tions hemodynamiques trop instables, les 
contre-indications de I'ileocoloscopie sont 
dominees par les situations a risque de per¬ 
foration, teiles que les oolites gravissimes, 
colectasietoxique ou anastomose intestinale 
recente (< 7 jours), Les fragilites parietales 
constitutionnelles sont egalement impor¬ 
ta ntes a prendre en compte en cas de mala- 
die d h Ehler-Danlos vasculaire ou de dermatose 


bulleuse muqueuse severe. Les neutropdnies 
profondes font courir un risque infectieux qui 
depasse generalement le gain de Fexamen. 

Complications 

La colonoscopie est plus frequemment 
responsabie de complication que la FOGD, 
avec une frequence estimee chez Fenfant H 
0,09 % [25.7], II s'agissait de trois perfora¬ 
tions coliques survenues dans 2 cas sur 3 
au cours d'examen de cofite et necessitant 
toutes un geste chirurgical, Les etudes adultes 
revelent que les perforations coliques siegent 
essentiellament dans le rectosigmoid©. 

En dehors des deux complications les 
plus frequentes (perforation et hemorragie), 
d’a litres ont ete plus rarement rapportees : 
les traumatismes spl£niques, lesions ischy- 
miques, diffusions gazeuses. 

Videocapsule endoscopique 

Lexamen par videocapsule endoscopique 
(VCE) de Fintestin grefe consiste en I'inges- 
fion dTtne camera associee a une source 
lumineuse, des batteries et un transmetteur 
hertzien, Plusieurs dispositifs existent actuel- 
lement, PilICarn® SB2 (Given Imaging), Endo- 
capsule* (Olympus), MirocanY^IntrorriediCjet 
OMOM® (Chongqing Jinshan Science & Tech¬ 
nology), dont les mensurations sont compa¬ 
rables : 11 x 26 mm pour un poids de 4 g. Les 
images sont transmises au fur et a mesure 
vers des antennes, avant d’etre enregistrbes 
dans un battier externe. Le peristaltisme intes¬ 
tinal fait progresser la capsule qui ernet 2 a 
6 images par seconds, pendant 8 a 12 heures, 
Afin d'assurer une visualisation opt im ale de 
la muqueuse du grele, ii est reeommande de 
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realiser une preparation intestinal© [25.8]. La 
meilleure preparation associe un regime sans 
residu T un laxatif la veille (Klean-Prep^) et une 
prise de simethicone (Polysiane®) le matin de 
Fexamen. 

Lage minimum auquel Fenfant peut inge- 
rer la capsule depend de sa maturity, de sa 
motivation, mais aussi do Fequipe medical®. 
Une etude prospective europeenne multicen- 
trique menee chez des enfants de moins de 
8 ans a montry que 24 % d'entre eux ava- 
laient la capsule sans difficulty [25.8]. Eneas 
d'impossibility d'ingerer la videocapsule, elle 
peut etre deposee dans le 2 e duodenum, par 
endoscopic haute sous anesthesia general© 
des Fage de 8 mois, La lecture des images 
parun endoscopiste entralne ndeessite envi¬ 
ron 20 a 40 minutes. 

Indications 

Lex pi oration de llntestin grele est com¬ 
plete dans 87 a 91 % des cas selon les series 
pddiatriques publiees [25.8, 25.9J. Le rende¬ 
ment diagnostique, defini par Ee pourcentage de 
cas pour lesquels la VCE a montre une lesion, 
varie chez Fenfant entre 27 et 62 % dans les 
cas dhemorragies digestives occultes ou 
d'anemies ferriprives {fig. 25,1) [25.8, 25.9). 
La valeur predictive negative de lexamen est 
ega lenient intdressante, puisque 80-100 %des 
adultes sans lesion observee a la VCE n'auront 
aucune recidive de ieur hemorragie. 

Lints ret de la VCE dans les maladies 
inflammatoires chroniques intestinales(MICI) 
est double : visualisant des ulcerations de Fin- 
testin grele, elle permetd'ytablir le diagnostic 
de maladie de Crohn en Fabsence de lesion 
visible aux fibroscopies haute et basse, et 
en cas de colite inclassee fig. 25.1)* Ainsi, 
dans une serie pediatrique prospective de 
117 enfants, la VCE a revele des lesions de 
Fintestin grele dans 16 cas de colite inclas- 
sde, tandis que Fimagerie (IRM ou dchogra- 
phie) ne decrivait des lesions que dans 7 cas 
(p < 0,05) [25.10], Chez Fenfant les rende- 
ments diagnostiques de la VCE au cours d’une 
suspicion de MICI ou en cas de maladie de 
Crohn connue variant entre 42 et 55 % et entre 
56 et 88 % respectivement [25.8, 25.9], 

Au cours des polyposes responsables de 
lesions de Fintestin grele, tel le syndrome de 
Peutz-Jeghers, Fexploration par VCE apparait 
le moyen le plus sur et le mieux tolere pour 
determiner le nombre et la tallle des polypes 
presents dans Fintestin grele. Dans cette indi¬ 
cation, son rendement diagnostique varie de 
62 % a 79 % (fig. 25.1), 


En outre, la VCE peut etre Interessante 
pour toute lesion muqueuse de Fintestin 
grele, telle que la maladie ccellaque compii- 
quee, la maladie du greffon centre I'hote, les 
lymphangiectasies, etla recherche de malfor¬ 
mation vasculaire du grele. En revanche, le 
rendement diagnostique pour le diverticula 
de Meckel est mauvais. 

Complications 

La retention de ia capsule represente la 
seule complication reelle. Elle est caractern 
see par une occlusion intestinal©, ou la sta¬ 
gnation peu symptomatlque de la VCE plus 
de 15 jours, ce qut necessite un geste endos- 
copique ou chirurgical pour en permettre 
Fextraction. Le risque de retention depend 
de la situation clinsque, II est globalement 
estime a 2 % chez Fenfant mais augment© 
jusqu r a 21 % en cas de stenose connue au 
cours d'une maladie de Crohn. Si les tech¬ 
niques dimagerie, entero-IRM, entdroscan- 
ner, transit du grele ou echographie peuvent 
reveler ('obstacle, elles ne permettent pas de 
i'eliminer formellement. Ainsi, jusqu'a 30 % 
des retentions sent survenues alors que Fun 
de ces examens ne mettait pas de stenose 
en Evidence. Dds lors, une capsule de cali¬ 
bration, Patency AGILE™, peut etre utilisee. 
Compose© de lactose protege par une pelit- 
cule, elle contient un centre radio-opaque qui 
permetde la localiser par radiography avant 
qu’elle ne se ddlite aprds 40 heures passdes 
dans Fintestin. Si elle est evacuee dans les 
sefEes, ie risque de retention de ia VCE est 
significativement diminue. 

Enteroscopie assistee 

Si la VCE a ouvert le champ des possibi- 
Jites diagnostiques, Fenteroscopie apparalt 
comme son pendant therapeutique, Plusieurs 
methodes d'enteroscopie assistee reposent 
sur to meme principe de base qui consist® a 
invaginer Fintestin grele sur un surtube dans 
lequel rente roscope progress®. 

Premiere technique developpee, I'enteros- 
copie double ballons (EDB) utilise des bal¬ 
lon nets places aux extrdmites d H un surtube 
et de I'entdroscope. Successivementgonflds 
puis degonfies, leurpressfon retient Fintestin 
et maintient ainsi la progression de ['ente¬ 
roscope qui rampe dans un mouvement de 
« pousser-tirer». L’enteroscopie simple ballon 
(ESB) utilise un seul ballonnet a Fextremity 
du surtube. La progression est assuree par 
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I'extremite de lenteroscope qui, bequillee 
en J. permet de crocheter lintestin grele et 
de le trader jusqu'au ballonnet du surtube 
qui immobilise I Invagi nation. L’enteroscopie 
spiralbe (ES) utilise un surtube particular, 
reconvert d'une spirals mousse dont la rota- 
tion invagine progressivement lintestin grele 
et fa it progresser I'enteroscope place en son 
centre. Cependant le diametre de ce surtube 
spirals rend 3'ES peu compatible avec une 
utilisation pbdiatrique. 

Les enteroscopies peu vent etre realise es 
par voie orale ou anale, La voie anale est 
preferee quand les lesions sont visualisees 
dans le dernier quart du transit de la VCE, 
Chez I'enfant, les enteroscopies durententre 
1,5 b 2 heures et permettent d’examiner 2 £ 
3 metres dlntestin grele [25.11, 25.12]. Lex- 
pioration de lintestin grele peut etre totale, 
soil au cours d r une seule enteroscopie par 
voie orale, soit par ('association des deux 
entbroscopies successives par voies haute 
et basse. Chez ['enfant, les performances 
sont tres variables avec 6 a 43 % des explo¬ 
rations qui se revelent completes, meme si 
une exploration complete n'est pas correlee 
a un meilleur rendement diagnostique. 

Les surtubes de 13,2 mm de diambtre 
externe limitent 1'utilisation de ces materiels 
chez le jeune enfant, bien que des EDB et 
ESB aient ete rapportees chez des enfants 
de 3 ans [25.12]. 

Enteroscopie diagnostique 

Bien que l'enteroscopie soit plus utilises 
comme un outil therapeutique, elle a ega- 
lement ete utilises a but diagnostique. Son 
rendement diagnostique est superposable h 
celui de la VCE [25.13]. 

L'enteroscopie a principalement un role 
diagnostsque tors des hemorragies digestives 
ou des pathologies necessitant une confir¬ 
mation histologique. Dans une recente meta- 
aralyse adulte regroupant 5 268 EDB pour 
hemorragies occuttes, le rendement diagnos¬ 
tique eta it de 68 %. Les etudes pediatriques 
plus restreintes rapportent des rendement,s 
diagnostiques comparables d’environ 70 % 
[25.12, 25.14). Les lesions hemorragiques 
les plus frequemment rencontrbes en EDB 
pediatrique dtaient des lymphangiomas ou 
des hemangiomes de lintestin grele. 

L'enteroscopie realise egalement des 
biopsies dans lintestin grele, permettant So 
diagnostic de situations de malabsorption 
rares, tel les que des maladies cceliaques 


segmentaires ou le lymphorne T enteral chez 
I'adulte. De meme, l'enteroscopie confirme 
histoiogiquement un diagnostic de maladie 
de Crohn si Tatteinte est exclusivement 
jbjunale, et peut aider a adapter le traite- 
ment si les endoscopies oonventionreiles 
n'avaient pas revel e les lesions respon- 
sables des symptomes (fig. 25.1) [25,10], 
Enfin. l'enteroscopie permet le diagnostic 
dans des pathologies de lintestin grele ou 
I 1 informa tion histologique est cruciale, tel les 
que lesgreffes intestinales ou les reactions 
digestives du greffon centre Thote chez les 
enfants greffes de moelle, Des cas isoles 
rapportent egalement des diagnostics inat- 
tendus de diverticule de Meckel, d’enteropa- 
thie bosinophilique, de duplication digestive, 
de mastocytose... 

Enteroscopie therapeutique 

Le principal intbret de l'enteroscopie est 
thbrapeutique, en particular pour le traite- 
mentde Ibsions vasculairesde lintestin grele 
qui, par exempie, a reduit les besoms trans- 
fusionnels de 60 a 16 % chez 50 patients 
adultes [25,15]., 

L'enteroscopie permet de resequer des 
lesions muqueuses de lintestin grele comme 
les polypes [fig. 25,1). L'enteroscopie assis- 
tee est maintenart la procedure de reference 
pour rbaliser les polypectomies au cours du 
syndrome de Peutz-Jeghers, y compris chez 
Tenfant [25.14], 

Des dilatations de stenose de lintes¬ 
tin grele par enteroscopie assistee ont ete 
rapportees au cours de maladies inflam- 
matoires, d'adherences ou de cancers, A 
lan, I'efficacite clinique des dilatations 
des stbnoses du grele est bonne chez 70 % 
des patients adultes atteints de maladie de 
Crohn, avec une necessrte de dilatations 
repetees ou d'une resection chirurgicale chez 
respectivement 17 % et 9 %. L’EDB a egale¬ 
ment permis de dilater des stenoses d’anas- 
tomoses jbjunobiliaires aprbs transplantation 
hepatique avec un taux de succes estime b 
56 % [25.14], Enfin, de nonnbreux corps stran¬ 
gers intra-intestinaux ont ete extraits a l'aide 
d'une enteroscopie, depuis la VCE bloqube 
jusqu’aux objets ingerbs. 

Complications 

L'EDB et ['ESB sont en general bien tele- 
rees chez I'enfant, Les maux de gorge et les 
ballonnements abdominaux disparaissent en 
1 a 5 jours [25,11], 
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Trois complications principals gravent 
le pronostic de ces techniques enteroscopi- 
ques : la perforation digestive, fhemorragie et 
la pancrEatite. Ces complications surviennent 
gfobalementChez0,8 a 1,7 % des cas aduites. 
Les rares publications pediatrlques n’ont pas 
rapporte a ce jour de complications graves, 
Les perforations sont rares T de 0,1 a 0 T 3 % 
des procedures, avec un risque majore en cas 
d'entEroscopie par voie basse, de stbnose 
liee a une maladie de Crohn, d anastomose 
intestinale recente ou de lymphoma tralte 
par radiotherapie* Ces perforations neces- 
sitent toujours un traitement chirurgical Les 
hemorragies (0,5 % des procedures aduites) 
sont associees aux Electrocoagulations ou 
aux polypectomies, Une seute hemorragie, 
contrplee lors de I’endoscopie, a ete rappor- 
tee chez I’enfant apres une polypectomie 
[25.14]* L'elevation frequente des enzymes 
pancreatlques apres une entEroscopie assis- 
tEe chez l adulte n’a pas did observee chez 
I'enfant [25.14], Les pancrEatites aigues cli- 
niques sont rares (0,2 a 0,8%) et evoiuent 
favorablement en 5 jours, bien que des pan- 
creatites necrotiques, voire mortelles, aient 
ete rapportees chez Tadulte. 


Endoscopie therapeutique 

Dilatations des stenoses 
cesophagiennes 

Tous les types de stenose cesopha- 
gienne peuvent justifier une dilatation de 
I'oesophage. II peut s’agir d'une stEnose 
anastomotique survenant apres le traite¬ 
ment chirurgical d'une atrEsie de I’cesopbage 
(fig. 25.1), d'une stenose peptique, plus rare 
depuis I Intensification de la prise en charge 
d u ref I u x ga stro-ces o p h a gie n, d'une stenose 
eaustlque, beaucoup plus rarement d'une 
stEnose postlnfectieuse (cytomegalovirus ou 
herpes virus) survenant habituellement chez 
un patient immunodeprime, d’une stenose 
post-sclerose de varices cesophagiennes, 
dune stenose post-rad iotherapie* ou d'une 
stenose congenitale de I'cesophage. Plus 
recemment, des stenoses cesophagiennes 
compliquant ou revelant une cesophagite E 
eosinophiles pouvant conduire a la realisa¬ 
tion de dilatation, ontete rapportees [25.161 
Les stenoses anastomotiques et les ste¬ 
noses compliquant les brulures caustiques 
de Loesophage sont les indications les plus 


frequentes des dilatations cesophagiennes 
chez lenfant. 

Deux techniques d'endoscopie interven- 
tlonnelle sont actuellement utilisees pour la 
rEaiisation de dilatations cesophagiennes des 
stenoses cesophagiennes. 

La dilatation par bougies est la technique 
la plus ancienne. Les bougies de dilatation 
sont des sondes en polyvinyle rigide, tres 
effilEes a Tune des extra mites, dotees cfun 
canal central permettant leur passage sur 
un fil guide. Les bougies de Savary-Glllard 
sont les plus rependues. Leur diametre varie 
de 5 a 20 mm* Le fil guide est place sous 
controle endoscopique a travers la stenose, 
puis est pousse sous controle radioscopique 
dans Lestomac. I'endoscope est retirE et le fil 
guide est maintenu en place, permettant ainsi 
le passage des bougies de diametre croissant 
sous controle radioiogique, afin de s'assurer 
du passage correct du dilatateur a travers la 
stenose (fig* 25,1). Lors de fa dilatation, la 
sensation d’une resistance, d'un frottement, 
d r un ressaut, ou d'une hemorragie digestive 
est notee. Au decours de la dilatation, une 
verification endoscopique est pratiquee, pen 
mettant eventual lament la realisation de biop¬ 
sies et de visualiser Loesophage so-us-jacent 
a la stEnose, quand celle-ci pouvait etre 
franchie par I'endoscope avant la dilatation* 

La dilatation par ballonnet hydrostatique 
introduit sur fil guide ou sous controle de la 
vue est une technique plus recente, le bal¬ 
lonnet exerce des forces de pression radiale 
circulate unlforme au niveau de la stenose au 
lieu des forces de pression longitudinale et 
verticals des bougies (fig, 25.2 . Le ballonnet 
maintenu en aspiration passe dans ie canal 
operateurde I’endoscope (ou plus rarement, 
place a cote de i'endoscope si le canal ope¬ 
rateurde I'endoscope utilise est de plus petit 
diamEtre), franchit la stEnose sous controle 
endoscopique et permet la dilatation. 

le nombre et la frequence des seances 
de dilatations, le diametre de la dilatation 
dependent du type de stenose, de son carac- 
tere serre T ou non, du delai et de I’efflca- 
citE de la dilatation precEdente. L'examen 
endoscopique prealable de la stEnose per- 
met de choisir le diametre du ballonnet ou 
de la bougie initiale* Quel que soit le type 
de stenose, le choix entre I'utilisation de 
bougies de dilatation progressive ou de bal- 
lonnets reste encore debatlu, Les contra¬ 
indications a la realisation d’une dilatation 
cesophagienne sont rares : perforation oeso- 
phagienne pre-existante, stenose etendue, 
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Figure 25.2 Stenose anastomotiquede l' 08 so- 
phageavant dilatation cesophagienne. 


chirurgie aesophagtenne recente, varices 
cesophagiennes de grade 2 et 3 r stenose 
cesophagienne par compression extrinseque. 

Les objectifs de la dilatation sont fa 
disparition (qu du moins I amelioration) de 
la dysphagie et si possible le passage de 
I'endoscope sous la stenose. 

La perforation cesophagienne ostia com¬ 
plication la plus grave de la dilatation instru- 
mentale de fcesophage ; sa frequence varie 
seion le type de stenose de 0,1 a 5 %. La 
perforation cesophagienne doit etre rechen 
chee en cas de douieurs persistantes, de 
fievre, de modification de la voix T de la sur- 
venue d'un emphyseme sous-cutanb, dune 
detresse respiratoire, d’un pneumothorax ou 
pneumomediastin au decours de la dilata¬ 
tion. L'hemorragie par ulceration/rupture de 
la muqueuse cesophagienne est frequente 
et gdneralement d'evolution favorable, Une 
bactbribmie est frbquemment notee au 
decours des seances de dilatation et justifie 
une antibioprophylaxie chez les patients a 
risque d'endocardite. De rares complications 
infectieuses graves (abees cerebraux) ont dtb 
egalement rapportees suite a des dilatations 
oasophagiennes [25.17]. 

La reel dive de ia stenose apres di latation, 
conduisant a des dilatations iteratives, est 
frequemment observer et depend du type 
de stenose observee. Piusleurs techniques 
pour eviter la rdcidive de ia stenose aprbs dila¬ 
tation sont possibles, memo si rexpbrience 
pediatrique reste iimitee, qu'il s'agisse de la 
mise en place de prothese cesophagienne 
ou stent [25.18], d'injection de corticoides 
retard au sein de la stenose ou de tampon- 
nement b la mitomycine C [25.19]. La mise 
en place de prothese expose au risque de 


migration de celle-ci, de douieurs, nausees 
et vomissement au decours de ta pose et 
de diffjcult.es lors de retrait. Cette technique 
devrait cependant se dbvelopper avec Tappa- 
rition de profhbses adaptees a la taille des 
enfants, ou sur me sure, et de protheses bio- 
degradables [25.18 r 25.20], Le butdestraite- 
ments I oca ux des stenoses recidivantes, qu ! il 
s'agisse de I 1 infiltration de corticoides retard, 
ou de tamponnement b la mitomycine C, est 
d’bviter la formation de fibrose et la rdcidive 
de la stenose. La mitomycine est un anti- 
biotique cytostatique semblable aux agents 
alkylants, connue pour inhiber la proliferation 
fibroblastique, elie est appliquee apres la 
diiatation au niveau de la zone dilatbe. Les 
corticoides retards sontinjeetds en quadrant 
avec une aiguille a sclerose egalement apres 
la dilatation. 

Traitement endoscopique 
des troubles moteurs 
de 1’oesophage: dilatation 
pneumatique, injection 
de toxine botuiique 

Le traitement chirurgicai * classique » de 
I’achalasie chez I enfant (voir chapitre 4) est 
la cardiomyotomie extramuqueuse de Heller 
associde a une intervention antireflux de 
type Nissen. Le traitement endoscopique de 
I’achalasie repose sur deux techniques : la 
dilatation pneumatique ou l F injection intras- 
phincterienne de toxine botuiique. La dilata¬ 
tion pneumatique utilise des balionnets de 
faible elasticity (Rigiflex®) et vise a reduire 
I’obstacle fonctionnel sphinetdrien en dilace- 
rant mdcaniquement les fibres musculaires 
de la jonction cesogastrique. Ce geste, a 
haut risque de perforation cesophagienne, 
doit etre realise par une equips entraTnee et 
peut etre une alternative a la chirurgie chez 
Lenfant, a laquelle il est possible de recourir 
ultdrieurement en cas d'bchee. Le taux de 
succes de cette technique varie entre 60 et 
90 %, et plusieurs dilatations peuvent etre 
necessaires, Les patients jeunes au moment 
de i'apparition des symptbmes sont plus a 
risque de necessiter une nouvelle dilatation 
[25,21]. La complication principals de la dila¬ 
tation pneumatique du cardia est ia perfora¬ 
tion cesophagienne, rapportee dans 1 a 12 % 
des cas. La survenue d'un reflux gasfro-ceso- 
phagien peut egalement compliquer ce geste. 
Linjection intrasphincterienne de toxine 
botuiique au niveau du sphincter infdrieur de 
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I ’cesophage est u ne techn ique seduisante au 
premierabord, L'injection intrasphincterienne 
{6 lll/kgrepartiesen4 injections encadran ; 
au maximum 100 Uf par stance) est r^aii- 
s£e au cours tfe I'endoscopie 3 laide d’une 
aiguille a sclerose en quatre quadrants au 
niveau du sphincter inferieurde I'oesophage. 
Dependant si f’efficacite a court term© chez 
Ladulte et I’enfant est bonne, avec une 
reponse immediate chez pr£s de SO % des 
patients, la r£cidivedes symptomesdans les 
6 mois est frequente (2/3 des patients), Inex¬ 
perience pediatrique de ce traitement endos- 
copique par injection intrasphincterienne de 
toxine botuleque reste extremement limitee, 
Enfin un nouveau traitement endoscopique 
de Tachalasie a £te propose r£cemment, la 
cardiomytomie perendosco pique. 

Gastrostomie percutanee 
endoscopique (GPE) 

La gastrostomie percutanee endosco¬ 
pique a pris un essor considerable ces vingt 
demises annees en pediatrie, en particu- 
lier en raison des progrds realises dans la 
prise en charge des maladies chroniques de 
I'enfant (cancer, pathologic digestive, respi 
ratoire et neuromusculaire), qui ont permis 
une augmentation de la duree de vie des 
patients, avec pour corolaire I'apparition de 
complications nutrltionnelies, dont ie trafte- 
ment sp£cifique slnt^gre dans le projetthera- 
peutique de Lenfant (fig. 25.3). Sous reserve 
de [’utilisation de materiel adapte au poids 
de I'enfant, la realisation d’une gastrostomie 
ne pose pas de problem© specifique a rage 
pediatrique ; une sonde de gastrostomie peut 
ainsi etre pos£e sans difficult^ technique 
particuliere chez un nourrisson de 2 kg. Deux 
techniques de poses de gastrotomies (sonde 
ou bouton de gastrostomie) par vote endos¬ 
copique sont utiiisees, La technique du puli 
(de dedans en dehors) est la plus ancienne 
d£crite initialement par Gauderer en 1981 
permet !a mise en place d’une sonde de gas¬ 
trostomie qui peut etre secondairement rem- 
placee par un bouton. De fagon plus recente 
s’est developpee une technique permettant, 
apres realisation d’unegastropexie preaiable 
(fixation de I'estomac par 2 ou 3 ancres ou 
sutures a fa paroi abdominale anterieure) la 
mise en place d'un bouton ou d’une sonde de 
gastrostomie a ballonnetd’emblee (fig, 25.4). 
Quelle que soit la technique utilise©, la GPE 
est le plus souvent mise en place dans un 
but nutritionnei et ses indications recouvrent 



Figure 25.3. Mise en place d’un bouton de 
gastrostomie apres gastropexie. 



Figure 25,4. Dilatation oesophagienne au bah 
lonnet d’une stenose peptique., 


celle de (’alimentation enthrals proiongee., La 
mise en place d'une GPE peut etre envisa¬ 
ge© comme une alternative a une nutrition 
enterale par sonde nasogastrique quand la 
nutrition enterale depasse 2 a 3 mois. Beau- 
coup plus rare ment, la gastrostomie peut etre 
mise en place chez I’enfant dans le but d’une 
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decompression gastrique, ou pour [’adminis¬ 
tration de medicaments, Lorsqu'une aspira¬ 
tion ou un drainage prolonge des secretions 
gastriques est necessaire en raison d un 
syndrome occlusif ou subocclusif chronique 
(trouble severe de la vidange gastrique, 
pseudo-obstruction intestinale chronique, 
stenose duodenale neoplasique), la mise en 
place d'une gastrostomie pour une aspira¬ 
tion ou un drainage des secretions gastriques 
peut eviter le maintien prolonge dune sonde 
nasogastrique et les troubles secondaires de 
1'oralite tout en favor is ant un retour rapide a 
domicile [25.22]. 

Les centre-indications a la realisation 
d'une GPE sont rates : absence de transillu¬ 
mination perendoscopique (par exemple en 
cas d'hepatomegalie importante ou. d'ascite) 
traduisant i impossibility d'appliquer I'esto- 
mac contre la parof abdominale, atteinte 
panetale (inflammatoire, infectieuse r cen¬ 
tre use), trouble s^v^re de la coagulation, 
stdnose oesophagienne, cesophagite caus- 
tique ou chirurgie oesophagienne recentes 
[25.23], Le risque consecutif a la pose d’une 
GPE chez un patient suivi pour une hyperten¬ 
sion portale est le devefoppementde varices 
pdristomlales, pouvant etre a I’origine cThe- 
morragies importantes et rPcidivantes autour 
de la stomie et/ou de difficulty de dissection 
et d’hemostase Iors de la chirurgie de trans¬ 
plantation, si elle est indiquee, 

Certaines difficultes peuvent cependant 
etre observes Iors de la pose de la GPE 
en cas de deformation thoracique et/ou 
scoliose, observes le plus sou vent chez le 
patient attaint d'une affection neuromuscu- 
iaire, d’a ntecedent de chirurgie digestive, en 
particular de chirurgie du reflux gastro-oeso- 
phagien, ou d'antecedent de derivation ventri- 
culopdritondale, qui ne constitue cependant 
pas non plus une centre-indication, II peut 
etre neanmoins necessaire de deplacer la 
sonde intraperitoneale au cours du memo 
temps operatoire a 1'aide d'une courte inci¬ 
sion abdominale quand son trajet gene la 
ponction de I'estomac. 

En cas de denutrition severe, one re nutri¬ 
tion initials par sonde nasogastrique pendant 
au meins 7 jours peut etre proposes, 

Les complications liees a la GPE sont 
observdes le plus souvent prdcocement 
dans les 7 jours sutvant la pose de la GPE 
plus rarement tardivement. Les complica¬ 
tions peuvent etre separees en complica¬ 
tions mineures, les plus frequentes, telle 
une inflammation peristomiale ou une 


granulation, et en complications majeures, 
beaucoup plus rares : peritonite, hemoperi- 
toine Iors de la pose, fistule gastrocolique. La 
durde de maintien de la sonde, plus dlevee 
chez l r enfant que chez L’adulte du fait d'une 
dependence souvent prolongs a la nutrition 
enterale, favorise ['observation de complica¬ 
tions tardives. 

Le RGO est frequent au cours des affec¬ 
tions pour lesquelles la mise en place d'une 
GPE peut etre necessaire (mucoviscldose, 
enfant polyhandicape, dyspiasie bronchc- 
pulmonaire.,.}. Si le lien entre la mise en 
place d’une GPE et Tapparition ou Taggrava- 
tion d’un RGO reste controversy, la plupart 
des equipes considered que la preexistence 
d'un RGO n'est pas une contra-indication a la 
mise en place d’une GPE, Plusieurs etudes 
ont en effet montre que te RGO n etait pas 
aggrave par la GPE [25.24], Le mode de nutri¬ 
tion semble en revanche jouer un role impor¬ 
tant : une nutrition enterale a debit continu 
est moins souvent responsible d'episodes 
de RGO qu’une nutrition enterale par bolus. 

Les sondes de 9 a 16 French (3 a 5 mm) et 
les boutons de 12 a IS French sont adaptees 
a I'enfant. La majority des boutons utilises dis¬ 
posed d’un ballonnet gonfiable a leur extre¬ 
mity intragastrique comme dispositif interne 
de contention, alors que d'autres, actuelle- 
ment plus rarement utilises, possedent un 
dispositif plus rigide en forme de dome. 

Les boutons de gastrostomie ont un inte- 
ret pratique et esth^tique : discretion, port 
plus facile de v^tements, absence de gene 
par rapport a une sonde de gastrostomie qui 
fait sailtie au niveau de la paroi abdominale, 
moindre risque d'arrachement par un enfant 
non ou peu accessible au raisonnement Leur 
principal inconvenient est une durde de vie 
limitee (6 mois en moyenne) et la necessity 
en cas d’expulsion du balionnet de reappa- 
reiller ['orifice de stomie rapidement en rai¬ 
son du risque de fermeture spontanee de la 
gastrostomie en quelques heures. 

Autres sondes a visee 
nutritionnelle 

L'endoscopie interventionnelfe peut per- 
mettre beaucoup plus rarement chez 1'enfant 
la mise en place d’autres types de sondes 
permettant une nutrition enterale : mise 
en place de sonde jejunale par vole trans- 
pylori que, de sonde de gastrojejunostomie 
mise en place d’emblee apres realisation 
d'une gastropexie ou par ['orifice d'une 
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gastrostomie preexistante, Ces sondes de 
gastrojejunostomies permettent une decom¬ 
pression gastrique et une nutrition jejunale 
[25.25, 25.26J. Ces techniques de nutrition 
sont habituellement proposees pour une 
duree iimitee ohez des enfants presenfant 
un reflux gastro-cesophagien severe associe 
a des troubles de la vidange gastrique ; ©lies 
peuvent preceder ou etre une alternative au 
traitement chirurgica! du reflux ou 3 fa mise 
en place d'une jejunostomie chirurgicale. 

Sclerose et ligature 
endoscopique de varices 
cesophagiennes 

La rupture de varices cesophagiennes 
represent© la principal© cause de salgnement 
digestif grave chez I’enfant, quelle que soit la 
cause de rhypertension porta3e ; l r h6morra- 
gie est frequemment declenchee par la prise 
decide acetyl saficylique ou d'anti-mflamma- 
toires. La prevention primaire ou secondaire 
des receives apres hemorragie repose sur les 
betabloquants et/ou le traitement endosco¬ 
pique. Le traitement endoscopique des varices 
cesophagiennes en periode hemorragique est 
egalament possible, apres avoir contrdle le 
choc hemorragique, Deux techniques endos 
copiques princlpales permettent la thrombose 
des veines cesophagiennes : la sclerothera- 
pie et la ligature elastlque. La ligature des 
varices cesophagiennes est une technique 
plus recente qui a supplante la sclerose des 
varices cesophagiennes. II est possible dans 
le meme temps endoscopique de mettre 
en place plusieurs elastiques (jusqu'a 6) 
(fig, 25,5), Cette technique peut ce pend ant 
etre Iimitee par la taille du materiel de ligature 
qui rend le franchissement de la bouche de 
Killian traumatisante, voire impossible, chez 
I'enfant de moins de 10 kg, Plusieurs etudes 
ont moot re la superiority de la ligature par 
rapport a la scldrose en termes de rapidity 
d'obtention de ryradication des varices, de 
complications et de risques de recidive de 
I'hemorragie. La sclerotherapie, technique 
plus ancienne, consist© en ['injection habi¬ 
tuellement en intravariqueux d’un produit 
sclerosant (en France, Aetoxysclerol® 1 & 1,2 %, 
2,5 mL par varice sans dypasser 10-15 mL 
par session. Trois sessions hebdomadaires, 
puis session mensuelle jusqu'a disparition des 
varices} qui va induire une thrombose de cette 
varice. Plusieurs seances de sclerotherapie 
sont habituellement necessaires (4 £ 5) pour 



Fig ure 2S.5. L igature de va rices cesophag i on n os. 


permettre reradication des varices, Les princi¬ 
pals complications de la sclerose des varices 
cesophagiennes sont I'hymorragie digestive, 
une dysphagie douloureuse, et d distance la 
survenue d'une stefiose oesophagienne acces¬ 
sible a la dilatation. Plus rarement sont rappor- 
tees des complications infectieuses. 

Les autres techniques de traitement 
endoscopiques des varices cesophagiennes 
sont beaucoup plus rarement utiltsees : obtu¬ 
ration par une colle chimique (Histoacryl®) ou 
biologique (thro m bine recom bin ante). 

Traitement endoscopique 
de I’ulcere gastroduodenal 
hemorragique 

L’hemorragie digestive est une complica¬ 
tion sevyre des u Icy res gastroduoddnaux, 
mars ceux-ci sont trys rates chez I'enfant et 
le recours a un traitement endoscopique de 
I'ulcere gastroduodenal hemorragique reste 
exceptionne! en pediatrle (voir chapitre 6), 
Ce traitement endoscopique repose sur 
I'lnjection pyri-ulcereuse, la mise en place 
de dips hemostatiques au niveau de I'ulcbre 
ou sur deux methodes thermiques (eiectro- 
coagulation blpoiaire et par plasma d'argon), 
L’injection peri-ulcereuse est habituellement 
realise© en 3 ou 4 points au pourtour de 
la lysion hemorragique, en utillsant soit 
des vasoconstricteurs (adrenaline diluee a 
1/10 000 volume}, soit plus rarement des 
produits sclerosants, Le clip metallique pen 
metd'assurer une compression constante do 
la lesion hemorragique, la mise en place de 
plusieurs clips peut etre necessaire. 
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Polypectomie endoscopique 

La plupart des polypes de 1'enfant (en 
dehors des polyposes fami Hales) sont des 
polypes juveniles (vofr chapitre 21). La poly¬ 
pectomie endoscopique est r£alis£e 3 raids 
d'une anse diathermique ou dune pince dia¬ 
thermique [pour de tres petits polypes ses- 
siies), L'anse qur traverse le canal operateur 
permet d'enserrer la base du polype a dis¬ 
tance de la based’implantatlon etd'appliquer 
un courant permettant la section et la coa¬ 
gulation du pied du polype ( g. 25.6 . Apr&s 
resection, le polype est recupere a I’aide 
d 'une pince pour un examen anatomopatholo- 
gique. Les deux principals complications de 
la polypectomie sont I’hemorragie digestive 
(immediate ou secondaire) et la perforation. 
La survenue d un saignement au niveau du 
pied du polype resequ£ peut conduire a une 
injection d'adrenaiime au niveau du pedicute 
ou, en cas de saignement important en jet, 
a realiser une electrocoagulation a nouveau 
avec l'anse diathermique apr&s strangulation 
du p^dicule restant. Les hbmorragies tardives 
5 a 10 jours a pres la resection par chute 
d'escarre sont le plus souvent benignes mais 
justifient de prevenir les parents et i'enfant* 

Cholangiographie 
pancreatographie retrograde 
endoscopique (CPRE) 

La CPRE est une technique combinee 
radiologique et endoscopique frequemment 
utilises chez I'adulte pour le diagnostic et 
le traitement des pathologies biliopancrea- 
tiques. En revanche, la rarete des affections 
bilioparcreatiques chez [’enfant, les progres 
des techniques d’imagerie (cholangiographie 
par resonance magnetique), les defficultes 
techniques eventuellement liees a la taille 
des endoscopes et des materiels utilises et 
les risques de complications en limitent les 
indications et done la possibility d’acquerir 
une experience suffisante pour la realisation 
de ce geste chez I'enfant, La CPRE permet 
d’introduire un catheter au niveau de Vori¬ 
fice papillaire et d’obtenir une pancreatogra- 
phie, une opacification simultanGe des voies 
biliaires et pancreatiques ou une cholangio¬ 
graphie selective, et si necessaire un prele- 
vement de bile (dosage des acides biliaires, 
etude biochimtque et bactebotogique des 
secretions biliopancreatiques). Comme chez 
I'adulte, la CPRE peut permettre chez renfant 
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Figure 25*6. Polypectomie (polype juvenile). 


des gestes therapeutiques : sphincterec- 
tomie avec extraction de cafculs biliaires, 
dilatation des voies biliaires, mise en place 
de protheses biliaires (stent). La necessity 
d'une expertise suffisante et la rarete des 
indications pediatriques expliquent que la 
quasi-totalite de ces gestes chez I'enfant sont 
realises par des endoscopistes d'adultes. 

De nouvetles pistes 
therapeutiques 

Plus recemment, une veritable chirurgie 
endoscopique volt le jour avec les techniques 
de non operative transparietaf endoscopy 
(NOTES), eile consist© a perforer volontaire- 
ment le tube digestif pour permettre d'ac- 
ceder au peritoine ou au mddiastin et de 
traiter ainsi les organes adjacents. Sortant 
du domaine de la recherche, des drainages 
d'abces ou de faux kystes pancreatiques 
sont regulierement realises. Derivant des 
techniques de dissection sous-muqueuse, 
se ddveloppe actuellement chez ladulle la 
myotomie endoscopique du cardia dans le 
cadre de I'achalasie [25.27]. 
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CHAPITRE 26 


Stomies digestives 

Michel Bonnevalle, Sophie Vercleyen 


Points essentiels 


■4 Les (enterostomies digestives sont 
le plus souvent temporaires chez Pen- 
fant d'une duree de quelques mois a 
plusieurs annees, 

^ Les indications des enterostomies 
ont nettement diminue chez I’enfant 
au profit d’interventions restauratrices 
en un seuJ temps, 

-4 La qualite de (Information pre- 
operatoire conditionne I'obtention du 
consentement eclaire a ^intervention, 
['adaptation de I'enfant et de sa famille 
a la perte du controls de I'exoneration 
des selles et leur qualite de vie. 

-4 Le respect des bonnes pratiques 
chirurgicales est indispensable pour 
un appareillage optimal, 

-4 L’education de I’enfant et de sa 
famille n'est efficace que si elle est 
structuree ; evaluation des etapes 
d'apprentissage, evaluation des acquis 
et reajustement eventual dans le cadre 
d'une relation d’aide adaptee aux 
besoins specifiques de cheque enfant 
et de chaque fa mi tie, 

■"4 Une bonne connaissance des com¬ 
plications possibles est indispensable 
afin de les depister et les prendre en 
charge le plus rapidement possible, 

*4 La qualite de la prise en charge 
de I’enfant stomise n’est ga ran tie que 
lorsqu’elle fait 1'objet d'une structu¬ 
ration institutionnelle pour ces diffe- 
rentes etapes. ; acces aux personnes 

competentes.; accueil et informations.; 

ooo 


realisation des soins medicaux, chirur- 
gicaux et infarmiers. ; preparation a la 
sortie de i’hopital; liens avec fexterteur 
(professionnels de sante liberaux, asso¬ 
ciations de patients). 


Lenterostom/e est /'a bouchement chirurgi- 
cai de I'intestin a la peau. II ne s'aglt pas d'une 
mafadie mais d r un moyen, temporaire le plus 
souvent, de traitement d'une pathologic diges¬ 
tive , Les princlpes techniques de realisation 
et d’appareiffage d'une enterostomie ne sont 
pas differents chez I’enfant et chez I’aduite. 
Les specificltes pediatriques resident dans les 
indications f en partlcuiier pendant la periode 
neon a fate, et la prise en charge. 

Bn pediatrie, on identifie deux tranches 
d'age ou sont princlpaiement reaitsees des 
enterostomies.: /a periode neonatale et i'ado- 
lescence. Pour les tout-petits, ce sont Jes 
parents qui seront confrontes a \\acceptation 
de la stomie et a la realisation des soins. ^im¬ 
plication de I’enfant dans la prise en charge 
sera progress/ve s7l doit grandir avec sa 
stomie. Chez I'adoiescent ; la mlse en place 
d'une stomie represente un bouleversement du 
schema corporel et des conditions de vie, qui 
necessitent d’emblee une prise en charge spe¬ 
cifIque du patient et de son entourage familial. 

La siomatherapie en pediatrie consiste a 
prendre en charge tous les aspects concer- 
nant I'appareiiiage et a apporter une aide 
psychologique et une information precise a la 
famille et a I'enfant , selon son age et son degre 
de comprehension , LAssociation frangaise 
d’enterostoma-therapeutes (AFET) a propose 
12 recommendations de bonne pratique en 
stomatherapie chez I'enfant (tab. 26,1) [26,1, 
26.2]. 
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Tableau 26 . 1 . Recommandations de bonnes pratiques en stomatherapie chez 
lenfant 


* L 1 enfant futur $tomi$£ et sa famine reqoivent une information loyaie, ciaine et appropride sur son &tat de 
sante et Y evolution de cet etat p invisible avec ou sans traitement, La representant parental donne son 
consentement eciaire aux traitements 

* L'enfant futur atomise beneficie d’une evaluation do son etat de santd et de ses besolns 

* L enfant futur stomise ben^ficle d'un rape rage prGoperatoire du site de la future stomie 

* Une confection chirurgicale sans faille de la stomie est le meilleur garant d'un appareillage efficace et 
contort able 

* L‘enfant stomise beneficie d'un appareillage et/ou d'une technique de soins adaptes a son etat 

* L'enfant stomisb beneficie d une relation d'aide adapts a ses besoins spPcifiques 

* L'enfant stomise et/ou sa famille acquierlen)! fa connaissance do soin en vue de son autonomic et de 
son retour au domicile 

* L J enfant stomise beneficie d'un suivi en vue de depister des complications precoces ou tardives, ou une 
reprise evolutive de la maiadie initials 

* L 1 enfant et sa famille beneficient d'une prise en charge multidisciplinaire 

* L'enfant stomise et sa famille beneficent d'un bilan de sa prise en charge et d'un relays structure 

* La prise en charge de I'enfant atomise et de sa famille ost organises dans le cadre d'un reseau de soins 

* L'enfant stomisP et sa famille beneficient d'un suivi r^gulier par un stomatherapeute 


indications 
des enterostomies 

Enterostomie de derivation 
ou d'exclusiort 

C’est I’indication la plus frequente chez 
I'enfant. Son but est de deriver totalement le 
flux digestif en amont d'une situation patholo- 
gique congenitaie ou acquise {tab. 26.2}, en 
attendant une gu£rison f une cicatrisation ou 
le moment opportun pour reafiser un geste 
chirurgical de restauration, Cette derivation 
est presque toujours temporaire, pour une 
duree de quelques semaines a plusieurs 
anndes. Pour toutes Ees pathologies citdes 
dans ie tableau26.2, [’Indication d'une ente¬ 
rostomie n'est pas systematique, et depend 
de la gravite de la situation et des habitudes 
des equipes soignantes, les indications des 
enterostomies ont nettement diminue chez 
I'enfantau profit dInterventions r£paratrices 
en un seul temps. 


Enterostomie d’acces 

Leur but est de perrnettre llnstillation dans 
I'lntestln de tiquide 3 visde therapeutique.: 

* apport de liquide nutritif par une enterosto* 
mie d’alimentation.; 

• realisation de lavements par une csocosto- 
mie selon ia technique de Malone, ou une 
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Tableau. 26.2. Situations dans lesquelEes 

une stomie digestive peut etre indiquee 

chez I'enfant. 

* Pathologies congen tales : atresie intestinale, 
ileus meconial, malformation anorectale/doacale, 
maladie de Hirschprung et autres anomalies de 
[a motricrtb intestinale, laparoschisis 

* Pathol ogles acq uises: enteroco lite ul ceronecro- 
sante, volvulus Intestinal avec necrose, maladie 
de Crohn, occlusion 

* Traumatismes; d^iabnement et brulune perineaux, 
plaie et contusion intestinales, traumatisme du 
rectum 

* Protection de gestes chirurgicaux complexes.; 
anastomose ileo-anale avec ou sans reservoir, 
geste de nestauration de la continence, traitement 
de certains prolapsus 

* Complications de la chirurgie digestive.: fistule, 

abc^s, st^nose 


sigmofdostomie dans les troubles fonction- 
nels severes du colon.; 

• Irrigation par une ileostomie dans Hleus 
meconial, 

Enterostomie definitive 

II s’agit d’une indication exceptionnelle 
chez I'enfant qui resulte de 3'impossibilate de 
restaurer une defecation ou une continence 
acceptable. Elle n H est le plus souvent consen- 
tie qu’apres echecs repetes des traitements 
mddieaux ou chirurglcaux. 
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Localisation des stomies 

Localisation sur Hntestin 

La stomie doit en principe etre realisee 
le plus bas possible en amont des lesions & 
exclure, pour laisser une longueur maximale 
d'intestin en charge. Dans certains cas, ce 
principe peut etre remts en cause.; 

* par la necessity de con server, en aval de 
la derivation, une longueur d'intestin suffi- 
sante pour la realisation d’ungestechirurgi- 
cal ulterieur.: reservoir ileal ou abaissement 
intestinal, par exemple.; 

» par ('impossibility de determiner la topogra¬ 
phic d un trouble fonctionnel intestinal.: la 
localisation de la derivation peut alors etre 
decidee sur des criteres probabiifstes, en 
s'aidant eventueliement d'un examen anato- 
mopathologique extemporane [26.3], 

Localisation sur ia paroi 

La bonne localisation de la stomie sur !a 
paroi conditionne la qualite de I'appareillage, 
La stomie doit etre situee dans la mesure du 
possible loin d’un relief osseux, d f une cicatrice 
ou d r un pli transversal, En dehors du contexts 
d'urgence, la localisation peut etre marquee 
sur la peau avant fintervention, sur un patient 
eveille, avec I 1 aide du sto math era peute* 

Description et techniques 
de realisation 
des differents types 
d’enterostomies 

Ileostomie 

Ileostomie laterale 

C'est le type meme de Lenterostomie de 
derivation. Elle est le plus sou vent tempo- 
raire.. La technique est d^riv^e de celle utrti- 
see chez I'adulte, mi$e au point par Turnbull 
en 1966, qui confere a [Ileostomie laterale 
une bonne security d r exclusion et une qualite 
d’appareiJIage. L'anse ileale est extenorisee 
sur 2 £ 4.cm £ travers un trajet parietal assez 
large pour dviter les stenoses secondaires. 
Si c'est possible, le segment proximal fonc- 
tionnel est orients vers le bas. La baguette 
est peu utilisee chez I’enfant et on lui prefere 
souvent une suture de la base de l'anse a la 
paroi. L'anse est ouverte au sommet ou vers 


le segment d’aval pour faciliter reversion et La 
creation dune«trompe»du cote fonctionnel. 
Le segment d'aval peut etre lui aussi eversb 
ou fixd en ileostomie plane. 

Ileostomie terminale 

Tres rarement propos^e chez I'enfant, elle 
impose un choix rigoureux de localisation sur 
la paroi et une realisation soigneuse conci- 
liant Lexteriorisation et reversion indispen- 
sables a I'appareillage et a i'esthetique, Elle 
est souvent definitive. 

Jejunostomie 

Jejunostomie de derivation 

Moins frequente que I’ileostomie, elle est 
impose© par des lesions ou des malforma¬ 
tions proximales de I’intestin grele, notam- 
ment dans I'enterocolite ulceronecrosante du 
premature ou dans certaines atrdsies j£ju- 
nales. Sa realisation est identique a celle de 
nieostomie laterale. 

Jejunostomie ePalimentation 

Elle permet Tali mentation en cas de patho¬ 
logic gastrique et/ou duodenal©. Elle est rea¬ 
lisee le plus haut possible sur le jejunum. On 
utilise habituellement la technique de Witzei 
qui consist© £ introduce une sonde ou un 
bouton a ballonnet ou a bout renfle dans le 
jejunum a travers la paroi. L'etancheite est 
assuree par une bourse ou un court tunnel sur 
la paroi jejuna le et par un amarrage de I'intes- 
tin d la face interne de la paroi abdominate. 
La jejunostomie d T a I i mentation peut parfois 
etre realisee en percutane par endoscopic et 
laparoscopic [26.4], 

Colostomie 

Colostomie laterale 

Le plus souvent provisoire, elle ne peut 
etre realisee que sur un segment mobile du 
colon comme le colon transverse ou une anse 
sigmoide. Sa realisation s’apparente a cede 
de rileostomie laterale, 

Colostomie terminale 

Presque toujours definitive, elle est tres 
rarement propose© chez I'enfant 

Colostomie cTirrigation 

Elle permet de r^aliser une irrigation antero¬ 
grade de tout ou partie du colon en alternative 
aux lavements dans les troubles fo notion ne Is 
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coiorectaux severes. Decrite par Malone en 
1990, elle est positionnee soil sur le caecum, 
so it sur le colon sigmoide selon la topographie 
de la constipation. Elle est rbaiisee soil par une 
sonde ou un bouton, com me une gastrostomie 
ou une jdjunostomie, soft par ['intermediaire 
de lappendice ou d'un tube confection neavec 
rintestin pour obtenir une colostomie conti¬ 
nents, dont I'acces s''effectue par sondage. La 
realisation d f une colostomie dIrrigation peut 
bbneficier de techniques perendoscopiques 
[26.5] ou video-as si sides [26.6]. 

Complications 
des enterostomies 

Ces complications perturbent le bon tone- 
tionnement de la stomie, entratnent des dif- 
ficultbs d'appareillage et nuisent au contort 
de Tenfant et a sa qualite de vie. 

Complications precoces 

Survenant dans les jours suivant la 
confection de la stomie, elies sont dues a 
une erreur technique: 

* hemorragie. : si un saignement de 3a 
muqueuse est frequent et sans conse¬ 
quence, une hemorragie d'un vaisseau 
sous-muqueux peut justifier un geste d'he- 
mostase. Dansun contexted'hypertension 
portale, le risque hemorragique est plus 
eleve et revolution potentlellement grave ; 

* necrose.: limitee a I'extremite d'une deriva¬ 
tion terminate, elle est sans gravite irnme- 
diate mais peut abouttr a un arasement de 
la stomie et a des difficulty d'appareillage 
(fig,. 26.1). Une necrose totale est sou vent 
le temoin d'une Evolution du processus 
nbcrotique ayant motive rintervention. 



Figure 26*1 Necrose. 


Elle evolue vers la stenose et justifie une 
reintervention.; 

* la ddsinsertion partielle ou totale de I’entb- 
rostomie peut aboutir a une reintegration 
de rintestin dans I’abdomen ; 

* f’abces pbristomial est sou vent sans conse¬ 
quence a long terme ; 

* (’evisceration result© soit dun orifice parie¬ 
tal trop large, soit d'un lachage de suture 
aponbvrotique qui justifie ia recherche d'un 
sepsis local. 

Complications tardives 

Les complications tardives sont les sui- 

vantes: 

* la stenose de la stomie, suspect#© devant 
une subocclusion ou un hyper-debit par 
pullulation microbienne, est confirm#© par 
le toucher stomial. Plus frdquente chez le 
jeune enfant en raison d’une cicatrisation 
aponevrotique excessive, elle peut repondre 
aux dilatations a la bougie ou justifier une 
refection chirurgicafe.; 

* [’eventration peristomiale est liee a une 
breche aponevrotique. Un sac herniaire peri¬ 
toneal se forme et peut contenir du colon, 
de rintestin grele ou de I’epiploon,; 

* les bourgeons peristomiaux correspondent 
a une proliferation cutanee bordee de 
petites crevasses qui peuvent saigner et 
etre douloureuses.; 

* les tetes de meduse correspondent a des 
proliferations vasculaires peristomiaies qui 
s'observent dans un contexte d’hyperten- 
sion portale et peuvent etre responsables 
de saignements sbvbres; 

* la fistole stomiale se constitue a la base de 
la stomie, a ['emplacement d'un point d'amar- 
rage (fig. 26.2). Rare, elle est I'apanage des 
atomies rbalisees dans le cadre de la maladie 



Figure.26.2 Fistule stomiale. 
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Figure 26.1 Exemples cTevagination de colostomie, 


de Crohn, Elle rend rappareiilage impossible 
et necessite une reintervention avec resec¬ 
tion distale et re-exteriorisatlon d'intestin 
macro scopiquement sain.; 

* le prolapsus fig, 26.3) correspond a une 
invagination intestinale exteriorises. II est 
plus frequent chez 1’enfant que chez I’adulte* 
Le risque est particulierement eleve dans 
les troubles de la motricite Intestinale, 
notamment en cas de pseudo-obstruction 
intestinale chronique [26.7], Habitue!Iement 
asymptomatlque, ii peut en revanche poser 
des problemes dappareillage. La condulte 
a tenir est d’utiliser un support plus large 
pour ne pas blesser Tintestin et faire appel 
au chirurgien pour reintegration. En cas de 
prolapsus recidivant, on peut proposer une 
refection de la stomie, uneterminafisation en 
canon de fusil, ou une double stomie separee 
par un pent cutane, mais les resuttats de 
ces interventions sort inconstants, Excep- 
tionnellement, 3e prolapsus peut s'dtrangler 
et compromettre la vitality intestinale, Une 
intervention en urgence est alors necessalre; 

• la persistence d’un transit d'aval n’est patho- 
logique que si I s'agitde veritables selles colo- 
rees. II s'agit d’un defaut de realisation d’une 
stomie laterale, trap rase ou non ourlde, Elle 
peut survenir egalement en cas de poche trop 
pleine avec -.aspiration» de selles par I'extra- 
mite d’aval, d'autant plus que celle-cl a ete 
places en dessous de I’extremite d’amort. 
La constatation d r une selle achofique une a 
trois tors par semaine avec parfois un peu de 
sang ne revet aucun caractere d’inquietude; 
elletemoignede la desquamation muqueuse 
etde I’enterite d’exclusion de [ Intest in d'avaL 

Complications 

hydroelectrolytiques 

Elies peuvent survenir en cas de jeju- 

nostomie ou dlfeostomie, plus rarement de 


colostomie droite, lorsque les pertes en eau 
et en electrolytes au niveau de la stomie, qui 
ne peuvent pas etre reabsorbees en raison 
du * court-circuit» du colon, sont insuffisam- 
ment compensees, Ces pertes peuvent etre 
favorisees en postoperatoire immediat par un 
syndrome de levee d’obstacle sur un intestfn 
grele en situation de souffrance en cas de 
syndrome occlusif ou subocclusif prolong^. 

Complications cutanees 

Les lesions cutanees peristomiales sont 
le plus souvent la consequence de I'irritation 
direct© de la peau par le liquid© intestinal 
du fait de fuites au niveau de rappareiilage. 
Elies se manifestent par un simple drytheme 
ou une excoriation cutanee avec douleur et 
exsudat (fig, 26.4). Eiles sont liees a des 
soins inadequate, un appareillage inadapte, 
une localisation inapproprlee de la stomie 
rendant rappareiilage difficile, des selles tres 
corrosives ou, pius rarement, une intolerance 
au matdriel (Hg. 26.5 , La conduite a tenir est 
d’en eltminer la cause sous-jacente et de tral- 
ter (tab. 26.3), 



Figure 26.4. Irritation cutanee. 
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Figure. 26.5. Allergie. 


Tableau 26.3 Traitement des complica¬ 
tions cutanees. 

En cas d erytheme 

* Reduire la d6coupe 

* Pnoteger la peau aveG : 

- un vernis: pansement liquide sterile qui fonme 
un film transparent lorsqu'il est applique sur 
la peau 

- dela pate: hydrocdkade sous forme de pate, ou 
un anneau: hydrocdlditte sous fomne d'annea j 

En cas d’excoriation cutanea avec douleur 
et exsudat 

* Poudre.: hydrocolloide sous forme de poudre 

* Pate ou vernis en spray 

* Syst£me deux pieces obi igatoire.: appareiStage en 
2 parties compose d’un support et d'une poche. 
Le caractere obligatoire est dans la mesure ou 
ie fait de laisser le support en place 2 a 3 jours 
pernrset & la peau de cicatriser sous le support 

* ± ceinture.: petite ceinture de 2,5. cm de large 
que I'on vient placer de cheque cote du support 
par des encoches, permettant de blen maintenir 
le support sur la peau. Elle evite ie decofenent 
du support (meilleur maintien), La ceinture n'est 
pas obligatoire, mais depend de revaluation du 
stomatherapeute sur la bonne tenue du support 
sans la ceinture 

En cas d’allergie: rougeur significative ou apparition 
de lesions sur la partie delirnitee du support 

* Cicatrisation dirig^e si besoin 

* Changer le models d’appaneillage 


Surveillance 

Surveillance postoperatoire 
immediate 

II est necessaire de mettre en place un 
appareillage de recueil etanche pouvant res- 
teren place plusieurs jours et repondant aux 
conditions sutvantes.: 

* muni d'un support avec protecteur cutane 
respectant la peau.; 

* muni d’une poche tra ns pa rente pour sur- 
veiller la stomie ; 

* sans flitre afin de detecter la reprise des 
gaz; 

* vidangeable pour recueilfir les secretions. 

Surveillance des apports 
hydroelect roly tiques 

En cas de resection de Lintestin grele, 
les apports nutritionnels et hydriques sort a 
determiner tres precisement en fonction ciu 
niveau de resection, des pertes digestives et 
urinaires et des facteurs lids & rage (taille, 
pOitiS* *..). Ces apports supplimentaires 
peuvent etre delivres par voie orale fraction- 
nee K enterale ou parenteral©. 

Surveillance locale 

La muqueuse doit rester rouge rosee, L'in- 
section de la stomie (maintenue avec des fils) 
est tr&s fragile. De ce fait, II est necessaire 
d'etre vigilant face aux pressions exercees 
Sur Cette suture en posant les appareillages, 
car un risque de desinsertion existe* 

Conseils pratiques 

La stomie n'est pas une plaie mais un 
orifice comme I'anus. Lors des soins, la 
stomie peut saigner i^gdrement, ce qui est 
sans gravite. Elle doit etre lavee a I'eau et 
au savor dans le cadre de la toilette quoth 
dienne, comme le reste du corps* L'enfant 
peut prendre une douche ou un bain avec ou 
sans la poche. Une couche peut etre mise 
au-dessiis de la poche sans gener. 

Choix de I'appareillage 

Le choix de I'appareillage depend de la 
localisation de la stomie, de la consistance 
des selles, de I'etat cutane, de la situation de 
la stomie sur lab do men et des complications 
eventuetles ftab. 26.4), 
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Tableau 26.4 Choix de I’appareillage de stomie en fonction de $a localisation. 


lleostomie 

Co to stomie 

droite 

Colostomie 

transverse 

Colostomie 

gauche 

Gaz 

Ires peu 

Peu 

+ 

++ 

Consistence des selles 

Liquides ++ 

Liquides + 

Semi-liquides/ 
mol les 

Mol Ies/ 

moulees 

Debit de selles 

Regulier 

Regulier 

Irregulier 

Irregulier 

Risque degression pour la peau 

+++ 

++ 

+ 

- 

Risque de deshydratation, de troubles 
hydroelectrolytiques, de perte de 
poids, de difficultes d'appareillage, 
ou d'alterations cutandes 

Present 

Faible 

Absent 

Absent 

Apparel 1 lag e 

Poche ouverte 
vidangeable 
+ protecteur 
cutane 

Poche ouverte 
vidang sable 
+ protecteur 
cutane 

Poche fermee 
avec filtre 

Poche fermee 
avec filtre 


Tableau. 26,5. Comment effectuer le soin crune stomie digestive. ? 

* Se I aver Jes mains avant et apres le soin 

* Preparer le matoricl 

* Verifier la faille de la stomie et r^ajuster la faille du support si necessaire 

* Decouper le support aux dimensions de la stomie en partant de la partie central© 

* Vider la poche si necessaire 

* Decoller la poche et le support du haut vers le Pas en maintcnant la peau peristomiale 

* Examiner ten vers du support (usure, qone de fuite) 

* Evacuer I’appareillage dans le sac-poubelle 

* Elirniner ies selles avec du papier toilette ou absorbant 

* Laver la stomie a reau avec un gant de toilette ou des compresses 

* S6oher minutieuserrien! par tamponnemants 

* Retirer le film protecteur du support 

* Appiiquer celui-ci en commengant par la partse infen eure (du bas vers le haut) 

* Appuyer de bas en haut pour quNI s'adapt© parfaitement au contour de ia stomie 

* Appiiquer la poche et verifier I'eiancheite de I’appareillage (en tirant legarement) 


Soins d’hygiene 
d’une stomie digestive 

11 sagit de maintenir la stomie et la region 
peristomiale pro pres et saines en effect'd ant 
un soin d'hygiene simple afin de permettre la 
mise en place d'un system© de recueiL Ces 
principes s'appNquent a to us Ies types de sto- 
mies digestives. II faut choisir si possible un 
moment calme pour changer I'appareillage, le 
plus souvent. a distance des repas ou le matin 
a jeum lorsque la stomie est peu productive. 

L f installation doit etre confortable dans 
la sal le de bains ou devant un point d'eau. II 


est necessaire de se munird'un sac-poubelle 
etanche, de compresses non steriles ou de 
papier absorbant, d r une serviette de toilette, 
d’une palre de ciseaux a bout rond et courbe 
etd'une poche adaptee (tab, 26.5) au typede 
la stomie. Tons Ies produits antiseptiques ou 
produits ddgraissants qui g£n£rent des irrita¬ 
tions cutanees peristomiales sont presents, 
[/utilisation du savon est possible mais it est 
necessaire de reaiiser un rinqage minutieux 
afin d’e viter des der mites de contact. Les 
appareillages adherent quelquefois difficlle- 
mentsur la peau destresjeunesenfants, par- 
tic ulierementen couveuse ; le renouveilement 
des soins est alors plus frequent. 
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Plusieurs situations sont possibles.: 

* en cas cTappareillage une piece predecou- 

pee: 

- s'assurer qu'il n’y a pas de changement 
de faille de dEcoupe.; 

~ 6ter le film pratecteur; 

- appliquer la partie adhesive de bas en 
bant et presser sur touts sa surface pour 
une meilleure adherence.; 

* en casd'appareiliage une piece a decouper.: 

- rEaliser la decoupe (diametre de la sto- 
mie plus 1 a 2. mm).; 

^ fairs un ovale plus large en cas de pll 
(dans ie sens du pli).; 

- oter le film protecteur; 

- appliquer I’adhEsif de bas en haut; 

* en cas d’apparelllage deux pieces.: 

- decouper le support a fa taille requise 
(diametre de la stomie plus 1 a 2 mm) ; 

- fa ire un ovale plus large en cas de pli 
(dans ie sens du pli).; 

- oter le film protecteur.; 

- appliquer le support de bas en haut; 

- presseravec insistance sur la partie interne 
du support afin de favoriser ['adherence en 
protegesnt la stomie avec une compresse.; 

- embofter la poche et verifier son etan- 
cheite, 

Mesures dietetiques 

En cas de jejunostomie, d’ileostomie ou 
plus rarement de colostomie droite, M est 
nEcessaire de compenser les pertes d r eau 
et d’Electrolytes (NaCI) selon fe debit et la 
composition du liquide digestif collecte au 
niveau de la stomie, Une carence en zinc 
ou en vitamine. B12 peut survenir en cas de 
jejunostomie ou d'ilEostomle haute et prolon- 
gEe. Chez renfantdlversifie, une alimentation 
controlee en fibres peut contribuer a limiter le 
debit des selles. En cas de colostomie trans¬ 
verse ou gauche, le regime peut etre progres- 
sivement elargi en fibres de faqon tndivfduelle 
en fonction de la tolerance. 


Conclusion 

La rnise en place d'une stomie chez un 
nouveau-ne ou un nourrisson est un veritable 
bouleversement pour I’enfant et sa famille. 
Chez I’enfant plus grand et ['adolescent, eile 
entrafne des perturbations du schEma cor¬ 
poral difficiles a accepter et necessite une 
preparation soigneuse avec le chirurgien, le 
psychologue et le stomatherapeute. L’edu- 
cation therapeutique est cruciale en vue de 
racquisition d’une autonomie et de la prEven- 
tton des complications. 
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CHAPITRE 27 


Nutrition enterale 


Beatrice Dubern, Dominique Guimber 


Points essentiels 


*4 Face a la denutrition averse ou 
attendue, une nutrition enterale (NE) 
doit etre rapidement envisages, 

*4 I! s'agit d'une technique de nutrition 
artificielle visant a apporter directe- 
ment dans le tube digestif une solution 
nutritive (proteines, lipides, glucides, 
vitamineset selsmineraux) necessairea 
la couverture des besoms nutritionnels 
et de la croissance, 

-4 Son administration s'effectue drrec- 
tement dans I’estomac (par sonde 
nasogastrique ou par gastrostomie) ou 
dans I'intestin greie (par sonde jejunafe 
ou jejunostomie). 

*4 La NE preserve la physiologic du 
tube digestif, et doittoujours etre choi- 
sie lorsque letube digestif est fonction- 
nel. Elle est plus simple a utilsser, moins 
risquee et moins couteuse que la nutri¬ 
tion parenterale, 

"4 hi convient de respecter les bonnes 
pratiques de prescription, et d'educa- 
tion des enfants et de leur famille. 

La NE est bien tolereechez I’enfant 
et de plus en plus utilises. Les compli¬ 
cations graves sont rares, 

-4 La NE est arretee lorsque les objec- 
tifs nutritionnels sont atteints et que 
i’enfant est autonome sur te plan de 
I’orafite, mais la surveillanceau moment 
du sevragc doit rester etroite. 

QQG 


-4 Les principales indications sont les 
pathologies digestives avec diminu¬ 
tion. des capacites d’absorption ou de 
digestion, les pathologies du temps 
oro-oesophagien (troubles de deglu¬ 
tition., encephalopathies), les troubles 
du comportement alimontaires (ano- 
rexie), les maladies metaboliques 
(mauvais gout des produits, apports 
energetiques eontinus), les affections 
extradigestives avec augmentation des 
besoins caloriques (cardiopathie, hepa- 
topathie. nephropathie...). 

■4 La NE peut etre, apres une periode 
d’adaptation a I 'ho pita l ? poursuivie au 
domicile du malade, si I’enfant est en 
situation stable, sa sonde fonctionnelSe, 
la N E bien toieree et les besoins estimes 
atteints, ou bien determines. Cette prise 
en charge a domicile s f est enormement 
developpee au cours des dernieres 
annees en pediatric en France et en 
Europe du fait de ["existence de nutri¬ 
ments adaptes a t'enfant et de la minia¬ 
turisation du materiel de gastrostomie. 

-4 La NE a domicile est adaptative, non 
seulement pour ies apports nutrition- 
nels, mais egalementdanssa realisation 
pratique (h ora ires, mode d'administra- 
tion...). En effet, un des buts de cette 
therapeutique de suppleance est d'in- 
terferer le moins possible avec la qualite 
de vie des patients. 

La nutrition enterale (NE) conssste a admi¬ 
nister une solution nutritive? Isquide , equiiibree 
et adaptee (glucides, iipides , proteines, mine- 
raux f vita mines et oiigoeiements necessaires 
a la couverture des besoins nutritionnels et 
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de la croissance) directement dans I’estomac, 
ou plus rarement dans I'intestin grele proximal 
(duodenum ou jejunum), par i’intermediaire 
d'une sonde , Pius physiologique, moins pour- 
voyeuse d'effets secondaires graves, et moins 
couteuse que la nutrition parenterale (NP) f ta 
NE doit etre privilegiee, lorsque F alimentation 
oraieest impossible, contre-indiquee ou insuf- 
fisante pour couvrir les besoins , mais que le s 
foncf/ons intestinaies sont au moins parti el la¬ 
ment preservees. La NE necessite cependant 
un temps de formation et d'education des 
enfants et de leur famine , et le respect de 
bonnes pratiques. Elle connait une utilisation 
croissante chez Lenfant depuss ces dix der- 
niere s annees en raison du developpement des 
soins a domicile et d 'une legislation dediee, de 
^existence de nouveaux nutriments adaptes 
a i'enfant, de ta miniaturisation du materiel 
destine a I 'administration par sonde (bouton t 
sonde gastrojejunaleet surtout de f’emer- 
gence de nouvelles indications (meiffeure prise 
en compfe de Fetat nutr/fionneJ ef done prise 
en charge nutritionnelie des enfants ayanf 
une maladie chronique. ce qui augmente fes 
indications dans les cardiopathies, en onco- 
hematoiogie , chez ie s enfants porteurs d’un 
poiyhandicap ... contribuant iargement a ame 
liorer Lesperance do vie deces jeunes maiades) 
[27.1]. Dans son rapport 2007. la societe bri- 
tannique de nutrition parenterale et enterale 
confirmait (‘augmentation importante (+ 50 % 
entre 2001 et 2006) du nombre d’enfants 
dependants d'une NE etjustiftant d'une prise 
en charged fageadutte , en rata on du caractere 
chronique de leur pathologie. L'enjeu desormais 
pour ie pediatre suivant des enfants en NE au 
long cours est de reussir egafement la transi¬ 
tion vers une equipe de medecins d'aduites 
127.2}. 


Produits de nutrition 
enterale et modes 
d’administration 

Le choix du melange depend de rdtat 
nutritionnet et/ou digestif et de i age de 
I'enfant (tab. 27.1). Les melanges indus¬ 
tries (dtts * preta-lemploi *) sont stefiles, 
sans gluten et conditionnes en pcches mul¬ 
ticouches {ne laissant pas passer Foxygene}, 
de 500 ml de volume. Ces poches doivent 
etre stockees dans un endroit sec r a term 
perature ambiante (< 25 °C). a Fabri de la 
chaleur et de la lumiere. II taut done preferer 
a tout age les melanges industriels qui, de 
plus, dispensent des contraintes de refrige¬ 
ration et d’homogeneisation. II ne fautjamais 
dbconditionner le produit meme sl le volume 
administre n'est pas celui de la poche prete 
a I'emploi. Ce sent des aliments dietetiques 
destines a des fins roedicales speciales 
(ADDFMS). Les preparations artisanales a 
base d’aliments naturels mixes pr^sentent 
un risque de contamination bacterienne et 
peuvent obstruer les sondes, faute d'etre 
assez homogene et fluide, et ne sont pas 
conseillees. Dans certaines indications, des 
preparations de suite ou pour nourrisson 
peuvent etre utilisees. 

Types de melanges 

Melanges polymeriques 

Ce sont des melanges a base de pro- 
teines emtieres, polysaccharides et triglyce¬ 
rides avee ou sans fibres. Ms sont utilises 
lorsque le tube digestif est fonctionnei. 


Tableau 27,1 Melanges nutritifs industriels adaptes aux enfants de plus de 1 an 
(analyse moyenne pour 100 mL). 



Melanges polymeriques 
Isocaloriques 
avec ou sans fibres 

Melanges polymeriques 
hypercaloriques 
avec ou sans fibres 

Melanges semi- 
elementaires 

kcal/roL 

1 

1,5 

1 a 1,5 

Osmolarite (mOsm/L) 

170 a 245 

275 a 335 

270 a 319 

Glucides (g) 

12,3 a 13 

17 a 18,75 

13,2a 18 

Lipid es (g) 

4 a 4,4 

4,7 a 6,7 

4ae 

Proteines (g) 

2,8 a 3,3 

2,7 a 4,9 

3 a 4,5 
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Nourrisson 

Chez le nourrisson de 0 a 1 an {ou jusqu'a 
S kg), un seuE produit isocalorlque jndusfriel 
est actueEEement disponible en France. Dana 
certaines situations, un iait adapte a Page 
normalement reconstitue ou enrichi {par de 
i'huile, et/ou de la maEtodextrine, ou des 
poudresglucldolipidiques) peutetre prescrit. 
L’enrichissement est ddlicat car la viscosite 
du melange doit £tre compatible avec le pas¬ 
sage dans les tubulures, sondes et boutons. 
L'osmolarite de ces melanges enrichis ne doit 
pas depasser 350 mosm/L r sinon risquant 
de provoquer des vomissements ou des 
diarrhdes. 

En/cmt 

A partir de t'age de 1 an, il existe des 
melanges isocalonques (1 kcal/ml) ou hyper- 
caloriques(l,5 kcal/rmU, avecou sans fibres, 
A partir de Page de 7 ans et jusqu'£ 12 ans 
(< 40 kg), il existe des melanges iso ou hyper- 
calorrques avec ou sans fibres, enrichis en 
oljgoeiemenfs, Au-dela de 40 kg, on utilise 
souvent un produit de gamme adulte. 

L'ennchissement en fibres (melange de 
fibres solubles et insolubles) est indique dans 
la constipation. Des etudes ont montre Teffet 
bifidogene de ces melanges sur le microbiote 
des patients [27.3]. 

Les melanges industriels sont enrichis 
en acides gras polyinsaturds a longues 
chalnes oi3 et oj6 . II n'y a pas actuellernent 
de consensus sur la proportion a rajouter, 
mats il semble desormais admis qu’une telle 
supplementation doitetre realisee, d’autant 
plus chez les enfants recevant une ME de 
longue durde [27.4]. 

Melanges semi-elementaires 

Utilises essentieltememt en cas de malab¬ 
sorption, El s'agit de Lassociation d'un hydro- 
lysat de proteines, 50 % de triglycerides a 
chaTnes moyennes minimums, d’oligosaecha- 
rides et sans lactose. Pour les plus de 1 an, 
il existe des preparations semi-elementaires 
isocaloriques et hypercaloriques disponibles 
en poches industrielles, Chez les enfants de 
moins de 1 an, les hydrolysats de proteines 
en poudre sont utilises, se differencial par 
leur degre d'hydrolyse proteique, la teneur en 
triglycerides a chames moyennes ou la teneur 
en calcium. Afin d'obtenlrun melange isocalo- 
rique, ces poudres peuvent etre concentrecs 
jusqu'a 20 % selon les produits, mais sans 
d^passer une osmolarife de 350 mosm/L. 


Nutrition enterale 
et physiologie digestive 

L'apport continu de nutriments dans Lesto- 
mac ou le jejunum modifie le fonctionnement 
du tube digestif en termes de physiologie et 
de reponse metabolique a 1'alimentation. 
Par rapport a un repas normal, une solution 
nutritive homogeneisee quitte f’estomac plus 
rapidement et rdgulierement. La vidange gas- 
trique s adapte et augments parallelement a 
la chargecalorique. Au dela de 4,5 kcaE/mim 
le debit pylorique devient inferieur au debit 
d’infusion gastrique entrainant un risque 
accru de regurgitation. La vidange gastrique 
diminue au prorata de Taugmentation de la 
concentration calorique de I’infusat, afin de 
maintenir constante la quantity de calories 
arrivant dans le grele. II est done important 
de ne pas depasser une concentration de 
1 kcai/mL au debut, puis 1,5 kcal/mL au 
maximum par la suite, ^augmentation de 
Fosmolarife ralentie Pgalement la vidange 
gastrique, il convient de ne pas depasser 
une osmolarite de 350 mcsm/L au risque 
d'augmenterou de provoquer les nausees et 
vomlssements et la diarrhee. La composition 
semi-elementaire ou poiymbrique ne semble 
pas avoir d’effet specif ique sur la vidange gas¬ 
trique. La secretion de gastrine, la secretion 
biliaire et la motricite biliaire sont conservees. 
La NE stimule la liberation de cholecystoki- 
nine et la secretion du pancreas exocrine, 
et efie maintient une secretion d'insuline. 
En modiflant les conditions d'dcoulement et 
de contact du bol alimentaire, la NE majors 
les potentiels de digestion Intraluminale et 
d'absorption intestinate. 


Realisation pratique 

Phase initiate 

La phase initiale est caracteris£e par 
(’augmentation progressive des apports, en 
fonction du degre de denutrition (attention 
au syndrome de renutrition inapproprie), de 
la maladie sous-jacente et de la tolerance 
Clinique. La nutrition enferale va progressive- 
ment augmenter en volume et en concentra¬ 
tion sur 3 a 5 jours pour atteindre a la phase 
stable les apports requis en volume. Durant 
cette periode, et en particulier si Fenfant est 
severe me nt denutri, Lobjectif most pas une 
prise rapide de poids. 
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Phase tTequilibre 

A 3a phase d'dquiJibre, la tolerance est 
appreqiee sur I'absence de signes digestifs, 
tels qua les nausees, les vomissements, ie 
ballonnement, (a toux, I’agitation, le mctco- 
risme abdominal, et stir les caracteristiques 
des selles (nombre T volume, aspect, presence 
de sang, pH et recherche de sucres r£duc- 
teurs selon indications). La presence d'un de 
ces signes conduit a verifier I'absence de pro¬ 
blem© technique et/ou reduire, voire arreter, 

I "infusion des nutriments. II est important de 
prdciserqu’un vomissementle matin en fin de 
NE nocturne est frequemment observe etqui I 
ne doit pas etre consider© comme toujours 
pathologique. 

Si au depart (ddnutrition s6v£re), ta NE peut 
etre admtnistree en continu sur 24 heures, a 
terme eile peut etre maintenue ia nuit tandis 
que i’alimentation diurne est fractionnee. 

Le mode d’administration, discontinue ou 
continue sur 24 heures, de ia NE depend de 
Tage, de la pathologic et de Tetat de (’enfant 
La piupart du temps, ia NE est realise© de 
fapon discontinue : cyciique nocturne sur 10 
a 14 heures, avec maintien d'apports libres 
parvoieorale dans lajourn£e, afin de stimu- 
ler Lorality ou en bolus, fractionnes dans la 
journee, en I’absence de repas (troubles de la 
deglutition.,,), ou au decours immediat d'un 
repas pour entretenir I'oraiite (relation tem- 
porelle alimentation/satiete). Chez les nour- 
rissons, il ne faut pas oublier lentretien des 
fonctions de succion/degtutition (si ia situa¬ 
tion digestive le permet) par i'administration 
parvoie orale de petitesquantites d H al intents. 

Sevrage 

Le sevrage de la NE se fait egalement de 
maniere progressive (diminution des debits 
d’infusion) sur piusieurs semaines (d'autant 
plus longue que ia periods de NE etait pro- 
longde), en maintenant une infusion nocturne 
et en introduisa nt de petits repas fractionnes 
dans ia journee, en proposant des nuits de 
debranchements, Plus la ME est ancienne, 
plus le sevrage est long. Le sevrage se fera 
d'autant plus facilement que Toralite aura 
ete preserve et entretenue tout au long de 
la phase de NE et que le sevrage aura ete 
prepare et accompagne. Des experiences de 
sevrage rap id e commencent a etre rappor- 
tees, se timitant a certaines indications et 
encadrees par des equipes ayant (’experience 
de ce type de prise en charge [27,5]. 


Dispositifs medicaux 
et voies d’administration 

Regulateur de debit 

Un regulateur de debit (ou pompe) com- 
prend un moteur dlectrique entralnant une 
tubulure adaptee (a changer toutes ies 
24 heures) et commandant le debit de la NE par 
un dispositif so it a galets rotatifs, sc it a galets 
peristaltiques, soil volumetrique (plus grande 
precision). Le reglage du debit se fait par frac¬ 
tions de 1 rmL/h. II permet la programmation de 
piusieurs plages etde piusieurs types de fonc- 
tionnement sur une duree definie. II est gene 
ralement equip© d’une batterie rechargeable, 
transportable dans un sac a dos r e'est pour- 
quoi on parle de « pompe portative Des sys- 
t£mes d’alarme auditives et visueifes (de d4bit, 
de volume) se dectenchent en fin d'infusion et 
en cas d'anomalie de fonctionnement (obstruc¬ 
tion en aval ou en amont de la pompe), Les 
tubufures sont specifiques, cl faut etre vigilant 
a bien associer la tubulure a la pompe choisie. 
Les tubulures ne contiennent pas de phtalates r 
et la connectique n'est compatible qu’avec du 
materiel de nutrition enterale, aucune adapta¬ 
tion pour des raisons de securite n’est possible 
sur un abort! intraveineux, 

Voies d’administration 

Piusieurs voies d’administration sont pos¬ 
sibles, f'estomac restant le site principal. 

Sonde nasogastrique {SNG) 

Les sondes de petit calibre (charriere 6 
a 12 French en fonction de I’age de Tenfant) 
en elastomere de silicone ou polyurethane, 
lestees ou non, radio-opaques sont recom- 
mandees pour leur meilleure tolerance, Elies 
permettent de rdaliser une NE sans difficult^ 
sous reserve d'eviter ["introduction de produits 
peu fluides comme certains medicaments. II 
ne faut pas utiliser de sondes en PVC car trau¬ 
ma! is antes et a re server aux situations d 'aspi¬ 
ration digestive. Chez les nourrissons, II faudra 
penser a la changer r6guli£rement, en general 
une fois par semaine, afin d'eviter ['apparition 
d'escarres, de la narine notamment La mise 
en place et surveillance de ces sondes a fait 
I'objet de recommandation chez I'adulte par 
la HAS 1 . L’extremite de la sonde doit etre en 


1, http://* ww.has-sante.fr/per tail/upload/ docs/ 
a pp l i cation/ pdf/ a bd ig. pdf 
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situation antrale ; trop haute dans le fundus, 
elle favorise te reflux et trop basse pres du 
pylore, elle peut perturber la motricite antro- 
pylorique et la vidange. I! est recommande de 
controler radiologiquement sa position avant 
la premiere utilisation (les autres techniques 
de controle donnant des faux positifs) et de la 
fixer de facon confortabfe (sur le nez et sur la 
joue et demurs I’oreilleouau niveau du ecu), II 
faut faire un repdre sur la sonde au marqueur 
ind£l6bile, sous le sparadrap de fixation ou au 
ras de la narine, permettant de verifier rapi- 
dement que la sonde est toujours en plane. 

Gastrostomie 

La mise en place par vole endoscopique 
est la plus frequente, parfois par vole chirur- 
gieafe et toujours sous anesthbsle gendrale, 
Elle est indiquee si la nutrition entdrale doit 
durer plus de 3 mois, II existe peu de contre- 
indicatlons, harm is I'hypertension portale. 
Elle sera remplacee au bout de 2 mois mini¬ 
mum par un bouton de gastrostomie le plus 
souvent a balionnet, plus rare merit a dome. 
La technique du push dite * en un temps » per- 
metdesormais de mettre en place un bouton 
d'emblee, evitant ainsi une deuxieme anes- 
thesie general© {vofr cbapitre 25), 

Abord jejunal 

La sonde nasoduodenaJe, gastrojejuno- 
stomie, jdjunostomie chirurgicale est un 
materiel en general compltque a poser chez 
I'enfant et n'est reserve qu'aux situations 
de reflux gastro-oesophagien severe ou de 
gastroparesie. 

Surveillance de la nutrition 
enterale 

A la phase initiate, I’objectif n r est pas une 
prise de poids rapid©, la surveillance de la 
tolerance est quotidienne (tolerance diges¬ 
tive, pulmonalre, identification et prevention 
des complications). La voie d r abord (SMG 
ou gastrostomie) sera egalement surveillee 
(position de la SNG, etat cutane.,,). 

Cefficacite a long ter me de la NE est jugee 
sur la croissance ponderale et Involution de 
la pathologie sous-jacente. Tant que le sup¬ 
port nutritionnel est mairtenu, I! est aussi 
necessaire de mesurer regulierement la taille 
du patient (afin de calculer le rapport poids/ 
taille, riMC r de suivre revolution de la courbe 
staturopondbrale) et de calculer les apports 


caloriques totaux en tenant compte des 
ingesta spontanes. Une surveillance annuelle 
du statuten micronutriments sembie nbces- 
saire, chez les enfants recevant une NE 
prolongbe (voire exclusive), car des etudes 
ont montre des risques de carence possible 
notamment en fee en zinc, en vitamine D, 
d'autant plus s'lls recevaient des melanges 
enrichis en fibre [27.6], 

Gestion des medicaments 

Ces enfants ont souvent des difficultes a 
recevoir leur traitement par voie orale et de ce 
fait lu sonde est souvent u till see pour leur admi¬ 
nistration. Les medicaments peuventobstruer 
la sonde, car certains principes actifs contenus 
dans les comprimes ou les gelules, melanges 
a I'eau, peu vent former des substances vis- 
queuses, hydrophobes. La rupture de rintegritb 
de la forme galenique (ouverture des gelules 
ou pulverisation des comprimes) peut entrainer 
une modification de la pharma coc in clique et 
do la biodisponibilitedu medicament et memo 
une degradation de son principe act if. !l faut 
etre prudent avec les medicaments b liberation 
prolongs ou ga at rorbsi slants. Des lisles de 
medicaments a ne pas deconditionner ont ete 
publiees 2 . La consultation du dictionnaire Vidal 
et surtout I'avis du pharma cion peu vent guider 
la prescription. II faut limiter ('administration 
des medicaments dans [a sonde et eviter au 
maximum les comprimes solideset les gelules. 
II faut preferer, quand ils existent, des medica¬ 
ments sous une forme galenique dire element 
administrate par la sonde : solutes, sirops, 
poudres a diluer, comprimes effervescents, 
comprimes orodispersibles, Les patchs et les 
formes sublinguales sont aussi des alterna¬ 
tives possibles. 13 faut verifier que les com- 
primes enrobes peu vent etre pulverises, ou 
que les gelules peu vent etre ouvertes, lorsque 
seules des formes sol ides sont disponibles, 
II faut broyer les medicaments les uns apres 
les autres dans un mortier, sans les melan¬ 
ge r, ou ouvrir la gelule et diluer Ea poudre fine 
ou ies granules dans 10 mL d'eau, lorsque 
la forme galenique le permet. II ne faut pas 
administrer les medicaments en meme temps 
que le melange nutritif. 13 faut administrer les 
medicaments les uns apr£s les autres, et rin- 
cer ta sonde entre chaque medicament (avec 
au moins 5 a 10 ml chez I'enfant selon son 


2 - http://www.has-sante.fr/portail/upioaci/ciocs/ 
application/pdf/abdig.pdf 
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age et sa tolerance), II faut surveiller regut iere- 
ment la reponse clinique a ['administration des 
medicaments et les concentrations plasrma- 
tiques des medicaments & index thbrapeutique 
£troit. II faut demantfer aux parents r6guti£re- 
ment lors du suivi comment sont passes les 
medicaments. 


Complications 

La NE expose a un certain nombre do 
complications iatrogenes detype mecanique, 
Infectieuse ou mbtabolique (tab, 27,2}, La 
surveillance de I'enfant et la prevention de 
ces complications sont done quotidiennes. 


Tableau 27.2. Principates complications de !a NE, 


Complications 

Description et causes 

Conduite a tenir 

Prevention 

Vomissements 

alimentaires 

Mauvaise position ou 
deplacement de la sonde 
dans I'cesophage 
Acceleration du debit de 
la NE 

RGO 

Arr&t imrnediat de Sa NE, 
verification de la position 
de la sonde et du debit de 
perfusion 

Reprendre la NE apr&s un 
arret transitoire 

Fixer correctement la sonde, 
controls de la position de la 
sonde avant de debuter une 

NE 

Surveiller le d£bit de perfusion 
de la pompe de NE 

Utilise r des pompes a 
regulate ur de debit continu 

Diarrhea 

Deplacement de la sonde 
vers le duodenum 
Contamination 
baetdrienne du produit 
de NE 

Produit de NE 
hyperosmotique 
Acceleration du debit 
de NE 

Arret immedial de Sa NE, 
verification de la position 
de la sonde et du debit de 
perfusion 

Rec here her des signes de 
deshydratation 

Prelevement bacteriolo- 
gique du produit de NE et 
conserver fa poche a 4 C G 

Rxer la sonde et controler 
systematiquement la position 
de la sonde avant de debuter 
une NE 

Respecter les regies d'asepsie 
simple 

Utiliser des systemes ctos et 
eviter les ajouts dans la NE 

Constipation 

Apport hydrlque et en 
fibres insuffisant 
Medicaments 

Augmentation des 
apports hydriques et 
en fibres, prescription 
medicate de laxatifs 

Respecter les apports 
hydriques 

Utiliser des produits de NE 
riches en fibres 

Dumping 

syndrome 

Malaise genera survenant 
apres un repas (sueurs, 
tachycardie, paleur, 
douleurs abdominales, 
diarrhea profuse) 

Diminuer le d£bit de la NE 
Glycemie capillaire et 
insulinemie en post¬ 
prandial imrnediat et tardif 
{> 3 h) 

Limiter le volume des repas 
Favoriser les sucres complexes 
et les fibres 

Infectieuses 

Pneumopathies 
d 1 inhalation 

Ententes infectieuses 
ou septicemie a point 
de depart digestif 
(contamination 
bact^rienne du produit de 
NE, emplacement de la 
sonde vers le duodenum) 

Arret imrnediat de la NE. 
verification de la position 
de la sonde et du d^bif de 
perfusion 

Prelevement bacteriolo- 
gique du produit de NE et 
conservation de la poche 
a 4 °C 

Traitement antibiotique 
adapts 

Fixer la sonde et controler 
systematiquement ia position 
de la sonde avant de debuter 
une NE 

Surveiller le debit de pertusion 
de la pompe de NE 

Utiliser des pompes a 
regulateur de debit continu 
Respecter les regies d'asepsie 
simple 

Utilisation de preparations 
commercial es steriles 

Psychologiques 

Troubles de 1'oralite, 
anorexie 

Prise en charge 
psycboiogique, 
orthophonique 

Administration de la NE la nuit 
de preference 

Prise en charge psych ologique 
si NE prolongee 
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Indications 

Lorsqu'il y a une indication d'assistance 
nutritionnelle, la NE doittoujours etre prefe- 
r 6e b la MP des lors que le tube digestif est 
fonctionnel. La NR ne doit etre utilisde que si 
Ja NE est contre-indiqu£e f mal ioieree, insuf- 
fisante ou inefficace. Si le nombre absolu 
des enfants en NE prolonges pour patholo- 
gie digestive reste giobalement stable, leur 
proportion diminue paraliyiement a ('aug¬ 
mentation globale des patients en NE, avec 
I’emergence de nouvelles indications. Les 
principals indications sont les suivantes. 

Pathologies digestives 
avec reduction des capacites 
de digestion ou d’absorption 
intest inale 

La NE permetd’optimiserl'absorption des 
nutriments en cas de reduction anatomique 
ou fonctionnelle des capacites de digestion 
ou d’absorption intestinales. 

Syndrome de grele court 

Dans le syndrome de grele court, la NE est 
utilises pendant la phase d'adaptation intesti- 
nale (car augmente le temps de contact entre 
les nutriments et (a muqueuse intestinale), 
en complement de la NP, pour en accelerer le 
sevrage, chez des enfants dont i'alimentation 
orafe reste insuffisante malgrd de bonnes 
capacites d’absorption [27.7]. Les melanges 
semi-£l£mentaires, sont bien adapts a cette 
phase d’adaptation intestinale. 

Mucoviscidose 

Dans ta mucoviscidose, la NE est sou vent 
proposee pour prevenirou corrigerla denutri¬ 
tion qui est une complication frequents, en 
particular lorsque r atteinte pulmonaire est 
severe (transplantation pulmonaire) [27.8]. La 
superiority des melanges semi-elementaires 
n’est pas etabfie. Dependant en cas d'admi- 
ni strati on nocturne continue d'un melange 
polymerique, se pose en pratique le problems 
de la prise des extraits pancreatiques qui se 
fait sou vent en debut et fin de NE. 

Maladies inflammatoires 
chroniques intestinales 

Dans les maladies inflammatoires chro- 
niques intestinales, !a NE est un traitement de 
premiere intention en permettant une ■ mise 


au repos * partielle, motrice et secretaire, du 
tube digestif, et en modifiant le microbiote 
intestinal. La NE permet de reduire I 'utilisa¬ 
tion des corticoides, en particulier dans la 
maladie de Crohn. Efle est proposes en pre¬ 
miere intention en traitement d'attaque dans 
les formes avec retent is se merit statu ropon- 
deraL Les produits utilises sont polymeriques 
le plus souvent enrichis en TGF-beta [27,9], 

Anomalies du temps 
oro-oesophagien 

L'alimentation orale peut etre rendue 
impossible ou insuffisante : 

* par atteinte fonctionnelle de la deglutition 
(encephalopathies, maladies neuromuscu- 
laires, dysfonctionnements du tronc cere¬ 
bral) ; 

* en raison d'un obstacle organique (ste¬ 
noses caustiques ou peptiques, compres¬ 
sions tumorales, malformation congenitale 
de I’cesophage); 

* par atteinte temporaire de la muqueuse 
(mucites, cesophagites mycoiiques...), ou 
de fagon chronique comme dans I'epider- 
molyse buileuse (la NE par gastrostomie 
a transforme depuis 10 ans le pronostic 
nutritionnel de la maladie) [27.10); 

* par ['immaturity de fa succion-deglutition 
chez (e nouveau-pe premature ou hypotro- 
phie ; 

* c’est dans les pathologies neuromuscu- 
laires que la NE s'est le plus developpe au 
cours des dernieres annees, pour prevenir 
ou corriger la denulrition (consequence des 
difficulty aliments ires), ou pour pryvenir 
les complications liees aux troubles de fa 
deglutition (pneumopathies d’inbalation) 
[27.11], L'effet de ia NE sur la croissance 
et la quality de vie des patients et de leurs 
families est largement demontre, avec 
surtout la ryduction du temps consacry 
a I'ali mentation et la dim inution des com¬ 
plications respiratoires [27,12]. Plusieurs 
problemes specifiques peuvent se poser; 
trouver rapport calorique adequat, car leur 
ddpense energetique est souvent reduite 
avec le risque d'apparition d'un surpoids 
[27.13], mais afors risque aussi de carence 
en micronutriments si Rapport nutritionnel 
est limits [27,14], Ainsi des produits de 
nutrition dedies « hypocaloriques » mais 
nontenant leurs besoins en micronutri¬ 
ments et vitamines ont ite mis au point. 
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Affections extradigestives 
responsabtes 
d'une augmentation 
des besoins energetiques 
et azotes et/ou d'une anorexie 

Toutes les affections responsabies d'une 
ddnutrition qui menace la croissance et 
majore !a morbidite et la mortalite Hess a 
une maladie chronique sort des indications 
do la NE, 

Les cardiopathies cyanogenes, I’hyper- 
tension arterielle pulmonaire et tlnsuffisance 
cardiaque congestive sont des facteurs de 
risque d#montr4s de survenue de d^nutrition 
chez ['enfant 127.15]. Lorsque les mesures 
dietetiques d’enrichissements sont insuffl- 
santes, la NE est indiquee soil par sonde 
nasogastrique, soit par gastrostomie. 

Le d£ve!oppement de la transplantation 
renale a rdduit les indications de NE dans lin- 
suffisance renale chronique, en revanche, efle 
reste largement utilisee dans fes situations 
d'attente de greffe hepatique notamment 
dans I'atresie des voies btliaires (utilisation 
de produits semi-elementaires) [27.16). 

En oncoh^matologie p^diatrique, 1'usage 
de la NP disparait au profit de ia NE qui est 
nriise en place en cas de denutrition averee 
lors du diagnostic et/ou du traitement ou 
dans les situations a haut risque de denu¬ 
trition. Le risque nutritionnel est lie au type 
de tumeur en cause (tumeurs solides et 
avancees notamment les sarcomes d r Ewing, 
neuroblastomes metastatiques, gliomes 
diencephaliques et certains lymphomes non 
hodgkiniens), ou au traitement: chimiothe- 
rapie intensive et/ou rapprochee, greffe de 
moeile ou de cellules souches. La mise en 
place de la sonde nasogastrique est possible 
sans craindre ['intolerance digestive dans ce 
contexts de chimiotherapie, La gastrostomie 
est possible, a condition de la creer en dehors 
de la periode d’aplasie. Ainsi, dans une etude 
portant sur 45 patients recevant une allo- 
greffe de cellules souches apres un condi 
tionnement myelosuppresseur, le groupe 
beneficiant d'une NE developpait moins de 
reactions aigues s eve res du greffon contre 
Lhote etavait une moindre mortalite par infec¬ 
tion que le groupe recevant une NP [27.17]. 

En situation plus aigue t chez les patients 
ayant une bronchiolite argue, 1'augmentation 
des besoins energetiques rend ia nutrition 


artificielle indispensable. La NE est possible 
[27,18], Lorsque I'alimentation par voie gas- 
trique comport© un risque eleve de reflux 
gastro-oesophagien et d'inhalation, la NE 
peutetre administree en duodenal, dventuel- 
lement en association avec une aspiration 
gastrique simultanee. 

Troubles du comportement 
alimentaire 

Elie permet de conserver une croissance 
reguiiere a une periode cruciale pour le deve- 
loppement de I'enfant, 

Beaucoup dinfants chez lesquels I'ali¬ 
mentation oraie a ete impossible ou diffi¬ 
cile pendant les premieres semaines de vie 
et ayant souvent subi simultanement des 
agressions de la sphere orofaciafe (intuba- 
tion, aspiration, sonde nasoou orogastrique) 
developpent des troubles du comportement 
alimentaire (anorexie post-traumatique}, 
parfois sdveres et prolonges ndeessitant le 
recours £ la NE. 

En cas d'anorexie mentaie, la NE est indi¬ 
quee lorsqu'il existe une denutrition severe 
(si I'indice de masse corporeile est inferieur 
a 11 ou compris entre 11 et 13 en associa¬ 
tion & d'autres entires de gravite comme les 
cedemes ou une consummation alimentaire 
tres faibleA La NE doit dans ces cas etre 
debutee tres progressivement pour eviter le 
syndrome de renutrition inappropriee, Les 
objectifs ponderaux sont definis par le psy- 
chiatre et le pediatre. 

Maladies metaboliques 

La NE permet de pr^venir ITiypoglycdmie 
associee au jeune nocturne et d'assurer un 
metlleur equNibre metabolique (apports par- 
faitement contrdles en energie et en acides 
amines), 

L’ad ministration est le plus souvent noc¬ 
turne mais peut etre continue danscertaines 
formes severes. Ses indications sont recon- 
nues dans les glycogenoses, aminoacidopa- 
thies, cytopathies mitochondriales. EHe est 
parfois necessaire de faqon plus prolongee 
lorsqu'il y a refus ou insuffisance de prise des 
nutriments sp^cifiques (melanges decides 
amines), du fait de leurmauvais gout [27.19]. 
La gastrostomie est tout a fait realisable chez 
ces patients, 
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Mise en route 

cf’une nutrition enterale 

a domicile 

la NE peut etre, a pres une periods 
d'adaptation a I’hopital, poursuivie au domi¬ 
cile, si fenfant est en situation stable, sa 
sonde fonctionnelle, la NE been tolerde et 
les besoins estimes attaints, ou bien deter¬ 
mines [27.20], En France, les nouvelles 
dispositions reglementaires ont largement 
contribud a son deveioppement avec one 
meilleure organisation de cette activity (eile 
est ddfinie par I'arrete du 9 novembre 2009 
- JO 17 novembre 2009- et I'arrete du 
19 fevrier 2010 - JO 24 fevrier 2010 -), 

li faut bien evaiuer des difficultes matd- 
rielles potentielies gdndrdes par la nutrition 
entdrale a domicile (NED). 

Formation de I’enfant 
et de sa famille 

^education thdrapeutique du patient et 
de ses parents (assuree en milieu hospita¬ 
ller par fes infirmieres, les dieteticiennes et 
les mddecins) vise d leur faire acqudrir des 
competences d'autosoins et a mobiliser ou 
acquerir des competences d’adaptation. Elle 
debute apres le bilan educatif portage, Ceci a 
pour but de les aider a comprendre la mala- 
die et le traitement: acquisition de notions 
dldrnentaires d'anatomie (par ou passe Sa 
sonde ?) decouverte du materiel (sondes, 
pompe) et des produits, apprentissage des 
regies d'hygiene [lavage des mains) et des 
etapes successives du branchement et du 
ddbranehement. Enfin r la condulte d tenir 
face d certains problemes techniques (arret 
de la pompe) ou aux complications de la NE 
ou des appareiflages (SNG, gastrostomie,,.) 
doit etre expliquee et maTtrisee. les soins 
locaux et Tentretien de I’appareiliage doivent 
aussi etre acquis, Un livretd’information avec 
la liste des dtapes successives des manipu¬ 
lations est utile pour les families et doit etre 
remisau moment du departau domicile. L’au¬ 
to no mi e de la famille doit etre evaluee avant 
la sortie de Ithopital. La duree moyenne de 
cette formation est de moins de 1 semaine. 

Au domicile 

Le medecin hospitaller assure ie suivi du 
patient [consultations, adaptation du meiange 
nutritif en fonction de revolution, de la situation 


Clinique). Les prestataires de service ont un 
role capital, lls assurent la livraison a domicile 
des materiels necessaires (melanges nutritifs 
industrials, consommables, pompe); Fassis- 
tance technique 24 h/24 et 7 j/7 ; la recu¬ 
peration des dechets ; la gestion du dossier 
administrate avec les caisses d'assurance 
maladie ; J’interface parune dieteticienne coor- 
dinatrice entre Fetablissement de soins et le 
patient. La didtdtlcienne assure la visite dIns¬ 
tallation ie jour du retour, la formation en com¬ 
plement de la formation hospitaliere, un appel 
telephonique dans les 48-72 heures suivant. la 
sortie, la visite de fin de prestation a J14 et la 
visite de suivi a domicile ensuite, a 6 semaines 
ettous les 3 mois. Elle rddige uncompte-rendu 
de visite sur Pefficacitd et la tolerance de la 
NE qu'elle communique aux prescripteurs et 
verafie le bon usage des melanges nutritifs et 
du respect de la prescription, 


Conclusion 

Le deveioppement de la NE a permis ces 
dernieresannees d'ameliorer la prise en charge 
nutritionnelle des enfants ayant une maladie 
chronique. Cest une technique bien tolerde, 
de plus en plus utilisde. Les complications 
graves sont rares. Les denudes dpiddmiolo- 
giques manquent en France, notamment sur 
le nombre tfenf ants pris en charge a domi¬ 
cile et sur leur qualite de vie au long cours, 
II est indispensable de respecter des regies 
simples de bonnes pratiques afin d'dviter les 
accidents et d’assurer une bonne tolerance. La 
NE a domicile est adaptative, non seulement 
pour les apports nutritionnels, mais egalement 
dans sa realisation pratique (h ora ires, mode 
d'administration...}. Un desbuts de cette thera¬ 
peutique de suppldance estd'ameliorerle plus 
souvent possible la qualitd de vie des patients. 
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CHAPITRE 28 


Nutrition parenterale 

Virginie Colomb, Vfrginie Duval 


Points essentiels 


La nutrition parenterale (NP) est 
une technique a haut risque quE peut 
exposer le patient a des compfications 
graves, en particular metaboliques et 
infectieuses, 

•+ Vindication de la NP doitetre rigou- 
reusement posee, et les procedures de 
prescription et de surveillance doivent 
etre bien definies. 

Tous les programmes de NP de 
longue durce, et Sa NP a domicile, 
doivent etre coordonnes par des 
equipes expertes afin d'en limiter les 
complications et d’optimiser leur prise 
en charge. 


La nutrition parenterale (NP) esf une fecb- 
nique d r assistance nutritionnelle qui consists 
en i'administration intraveineuse d'un melange 
compose de macronutriments (glucose, acides 
amines, lipides), d’electrolytes , mineraux et de 
micronutriments (vitamines, oiigoelements), 
dont la formulation est etudiee pour couvrir ; 
s eton les cas r tout on partie des besoins nutri¬ 
tion nets du patient La NP est one technique a 
haut risque qui peut exposer le patient a des 
complications graves , en particuiier metabo- 
fique s et infectieuses. Chez i'enfant com me 
chez i'aduite , Vindication de ia NP doit etre 
rigoureusement posee, ef ies procedures de 
prescription et de s urveiitance doivent etre 
trierr definies. 


Indications 

La NP est jndiquee pour des enfants hos¬ 
pitalises dont Talimentation par voie diges¬ 
tive est mai toleree, voire dangereuse (ex. : 
risque d 1 aggravation de I’btat respiratoire 
et/ou hemodynamique), ou encore chez des 
enfants presentant une insuffisance intesti- 
nale [28,1], plusou motns severe, definie par 
Tineapacite partietle ou tota I e t temporal re ou 
defin itive du tube digestif 3 couvrir les besoins 
nutritionnels dans des situations telles que : 
prematurite, syndrome de grele court [28.2], 
chirurgie du tube digestif, diarrhee en rapport 
avec une pathologic congenitale ou acquise 
de la muqueuse intestinale, troubles de la 
motricite digestive, complications des traite- 
ments d une tumeur.. 

19 est habitue! de considerer que la NP ne 
doit etre utilises que lorsque la voie diges¬ 
tive ne permet pas de couvrir plus de 50 % 
des besoins nutritionnels pendant au moins 
5 jours, mais cette technique est 3 instau- 
reravec d'autant plus d’urgence que I’enfant 
est denutri [28.3] et/ou qu r il se trouve dans 
une situation degression aigue ou chro- 
nique (infection, inflammation, traumatisme, 
cancer, tumeur) qui augmente ses besoins 
nutritionnels. 


Aspects techniques 

Accgs vasculaires 

En perfusion intraveineuse p^riphdrique, 
Tap port energetique et electro lytique est 
lirnite par 1'osmolarite maximale tolerable, 
qui est vossine de 800 mOsm/L, par le debit 
maximal (variable selon Tage) et par Tetat du 
rdseau veineux. La NP pbripherique ne peut 
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pas couvrir la totality des besoins nutrition- 
nels T et est limitee a un usage bref (an pra¬ 
tique, 1 serna ine au maximum chez I'enfant), 
et en compldmentd’une autre forme d’alimen- 
tation, orate ou entdraie. 

Un acces vasculaire dans un systems vei- 
neux£ haul ddbit est indispensable pour Loute 
NP exclusive et/ou prolongee. Le dispositif 
utilise est le plus souvent un catheter vei- 
neux central (KTC) a embout externe. Le sys¬ 
tem e cave superieurest le reseau privilegie, 
le catheter etant insere par vote jugulaire ou 
sous-efaviere dans la veine cave superieure et 
positional & J’entr^e de I'oreilettedroite. Pour 
une IMP de courte duree (jusqu a 1 mois), les 
KTC a une ou deux voies, tunnel Uses ou non 
{realisation d’un trajet sous-cutane permet- 
tant de dissocier rorifice cutane du catheter 
et son point de penetration vasculaire), et 
en general sans manchon, sont utilises. Les 
micro-KTC dits « de Jonathan * sont reserves 
aux nouveau-nes mais des KTC inseres par 
voie peripherique (PiC-iines) peuvent etre mis 
en place chez les plus grands enfants (28.4). 
Pour une NP de longue durde, on utilise de 
preference des KTC en silicone tunnellises 
dits de Broviac®, cest-3-dire pourvus d'un 
manchon de fixation ayant la propriety de 
generer (’adherence du catheter aux tissue 
sous-cutanes, Ces KTC peuvent etre poses 
par voie chirurgicale ou percutanee, en recher- 
chant la technique permettant de preserver 
au mieux la permeabilite de la veine cathete 
risee, dans une optique d epargne du capital 
vasculaire, en particulier chez des enfants 
dependant d'une NP prolongee. Leschamhres 
implantables (ou Port-a-cath®) sont peu adap- 
t£es d ia IMP prolongee et quotidienne chez 
renfant (abord cutan& parfois difficile, risque 
accru destruction, et traitement difficile en 
cas d'infection, necessitanttrop souvent leur 
ablation), mais peuvent etre utilisees pour 
un support nutritionnei de courte duree et/ 
ou intermittent, ce qui est souvent le cas en 
hdimatocancerologie. Les fistutes arterioveL 
neuses peuvent etre indiquees pour la NP de 
tres longue duree et a domicile. 

Regulateurs de debit 

^utilisation d’un regulateur de ddbit ou 
« pompe » adapts £ la NP est indispensable 
chez renfant. La NP * a ia maftrisette * est for¬ 
me ilement prose rite t compte tenu du risque 
de complications metaboliques graves que 
re presenters it la perfusion trop rapide ou 
en «debit libre * d'un melange nutritif. Les 


pompes utilisees pour la NPdoivent etre pour- 
vues de secuhtes et d'alarmes (fin de perfu¬ 
sion, bulle d'air, etc.). Pour la NP prolongee 
et a domicile, la preference doit aller d des 
pompes miniaturises et portables. 

Regies de prescription 
d’un melange nutritif 
parenteral 

La prescription d’un melange de NP 
re pond a des regies precises concern ant non 
settlement les apports des macro et micro- 
nutriments en fonction de rage et du poids 
de renfant, mais aussi rgquilibre entre les 
nutriments, ou le debit horaire maximal de 
perfusion. Des recornmandations d experts 
sous Tegide des societes savantes ESPEN 
(European sodety for clinical nutrition and 
metabolism) et ESPGHAN (European society 
for paediatric gastroenterology ; hepatology 
and nutrition) ontete publtees en 2005 [28.5]. 

Estimation des besoins 
energetiques 

Pour prescrire les apports energetiques, 
i! faut prendre en compte les besoins du 
patient, et les apports de I’eventuelle alimen¬ 
tation orale/enterale en estimant les capaci¬ 
ty d’absorption intestinale. II n’existe pas 
de recornmandations applicables a chaque 
situation pathologique, Chez I’enfant malade, 
les depenses energetiques et profeiques en 
rapport avec [’agression (fievre, infection, 
augmentation d.u travail respiratoire...) aug- 
mentent ces besoins dans des proportions 
parfois majeures, ce qui expose ces patients 
a un risque accru de denutrition lorsque les 
apports nutritionnels ne sont pas adequate 
(28,6, 28.7). 11 est utile de se referer aux 
apports nutritionnels conseilles (ANC) par 
cat#gorie d’age ou de poids dans la popula¬ 
tion gSnerale. 

Repartition par type 
de nutriment 

Apport energetique 

Les besoins energetiques (non proteiques) 
sont couverts au moyen de deux macronutri- 
ments : le glucose (4 keal/g) et les lipides {9 
a 10 keal/g). Les lipides sont perfuses sous 
forme d’emulsions de triglycerides. Chez I’en- 
fant, le glucose doit re presenter entre 70 Vet 
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85 % de I'appor! energetique non proteique. 
Les lipides docvert done representer 15 % a 
30 % de t'apport energetique non proteique 
(tab. 28.1). Par exemple, un apport energ£- 
ttque de 1 000 kcal, chez un nourrisson de 
10 kg, peut etre r^alisd par 200 g de glucose, 
soft 800 kcal (80 %) et 22 g de lipides, soil 
environ 200 kcal (20 %)* 

Un deficit calorique est deleter© (risque 
de denutrition), mats un exces d'apport glu- 
cidique et/ou lipidique est £galement dange- 
reux a court terme (hyperglycemic, accidents 
de surcharge lipidique) et a plus long terme 
(risque de complications hepatiques, syn¬ 
drome metabollque et surcharge du systeme 
rdticuloendothdiial). 

Apport azote 

Cap port azotd en NP est fourni par les 
acides amines (AA). Par convention, en NP, 
les AA ne sent pas pris en compte dans le 
ealeui de I'apport energetique, Lesapports en 
AA (azote) moyens chez I'enfant sont donnes 


dans le tableau 28.2, Le rapport a respecter 
chez renfant entre energie et azote (ou rap¬ 
port calorico-azote) est de 200 a 250 keal/g 
d H azote (environ 30 keal/g d’AA), alors quit 
est de 150 keal/g d’azote chez I'adulte (1 g 
d’azote pour 6,5 g d’AA environ selon le 
melange d'AA utilise), 

Apports en eau, electrolytes 
et mineraux 

Les apports moyens en fonction de Page 
du patient qui figurent dans le tableau 23.3 
correspondent aux besoins de base et sont 
donnes a litre indicatif. Ils ctoivent etre 
adaptes en fonction de la pathologie. Par 
exemple, des pertes sodees importantes en 
rapport avec une enterostomie ou une diar* 
rhee necessitent une compensation qui peut 
atteindre 120 a 140 mmol/L de pertes diges¬ 
tives (jejunostomie, ileostomie, drain blliaire, 
diarrh^e grave...). Un apport tr£s important 
en NaCI peut faire baisser la reserve alca- 
line. Dansce cas, une partre de i'apport sode 


Tableau 28,1. Apports glucidolipidiques chez I’enfant en fonction de Page. 


Apports maxim aux 

Nourrisson 

Enfant 

Adolescent 

Glucose (g/kg/j) 

20-24 

10-15 

5-7 

Debit horaire de glucose (g/kg/h) 

1,3-1,4 

1,0-1,2 

0,5-0,7 

Lipides (g/kg/j) 

2-3 

2-3 

2-3 

Debit horaire de iipides (g/kg/h) 

0,25 

0,25 

0,25 


Tableau 28.2. Apports azotes chez I'enfant en fonction de Page. 


Apports 

Nourrisson 

Enfant 

Adolescent 

Azote (mg/kg/j) 

400 

350-400 

350-400 

AA (g/kg/jj) 

2-3 

1-3 

1-2 


Tableau 26.3 Apports en electrolytes et mineraux chez I’enfant en fonction de Page. 


Apports (mmol/kg/J) 

Nourrisson 

Enfant 

Na 

2-3 

1-2 

K 

2-3 

1-2 

Ca 

0,5 a 1 

0,3 a 0,5 

P 

0,7 a 2 

0,5 a 0,8 

Mg 

0,1 a 0,3 

0,1 a 0,3 
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peut etre apportee sous forme de lactate de 
sodium. Attention au bicarbonate de sodium 
qui risque d'entraTner une precipitation au 
sein des solutes contenant du calcium : il est 
done a proscrire, que ce soil dans le melange 
de NP ou en Y sur la ligne de NR 

Apports en vitamines 
et oligoelements 

Apports obligatoires 

L’apport de vitamines et oligoelements 
est obligatoire pour toute NP exclusive. Les 
jeunes enfants ainsi que les patients denutris, 
en raison de la pauvrete de leurs reserves, 
sort exposes a des carences en micronutri¬ 
ments qui peuvent survenir aprbs settlement 
quelques semaines en cas d’apport insuffi- 
sant, en particular pour les vitamines du 
groupe B [28.8]. Ces micronutriments sont 
apportes sous forme de melanges pedia- 
triques prets S I’emploi. Les volumes ad mi¬ 
nistry sont d adapter en fonction de rage 
de I 'enfant. 

Cas particuliers 

■ Vitamin© E 

Les besoins en vitamine E sont couverts 
par les melanges vitaminiques ad hoc, mais 
ia peroxydation lipidique in vitro (qui concerne 
surtout les acides gras poly-insature a lon¬ 
gues chaines) peut etre reduite par Tadjonc- 
tion de vitamin© E a titre antioxydant dans le 
flacon ou la seringue d'emulsion lipidique. 
IE est conseilld d’ajouter 0,6 mg (ou 0,6 U!) 
de vitamine E ou cc-tocopherol pour 1 g de 
triglycerides a chaines longues. 

■ Vitamine K 

Certains melanges vitaminiques ne 
contiennent pas de vitamine K. Celled 
doit aiors etre apportee separement par 
vole IV (ou per os si la voie orale est pos¬ 
sible), surtout si fa NP est totale et prolon- 
gee, a raison de 5 a 10 mg par semaine, a 
adapter a I’age et aux besoins specifiques 
(syndrome hemorragique, antibiotberapie,.,) 
en survelilant les facteurs d N h£rnostase 
vitamine K-ddpendants. 

■ Zinc 

Les besoins en zinc sont particuliere- 
ment eleves chez les enfants qui presentent 
des pertes digestives (diarrhee, enteros- 
tomie) ou cutanees (brulures, desquama¬ 
tion) chroniques. II taut, en plus du solute 


d'oligoelements qui fournit les apports de 
base, rajouter du zinc dans le melange de 
NP (a titre indicatif: 3 a 10 mg/j). 

Prescription et surveillance 
de la NP chez I’enfant 
tres denutri 

Au cours de ia renutrition par voie paren¬ 
teral© d'un enfant tres denutri, les apports 
prote i no e ne rgdtiq ue s et hy d roe I e ctro I y t i q u es 
doivent etre augments tres progressive- 
ment, d’autant plus que la malnutrition ini’ 
tiale est severe. Le pronostfc vital peut etre 
rapidement mis en jeu par I'apparition d’un 
« syndrome de renutrition iinappropriee» 
avec en particular les risques de retention 
hydrosodbe, d'hyperglycdmie, d’hypokaliemie 
et/ou d'hypophosphatdnnie [28.9J. La renu^ 
trition a proprement parler ne doit debuter 
qu'apres correction des desordres hydro- 
electro I ytiques eventuels et stabilisation de 
I'etat hemodynamique, Tout en surveillant la 
glycbmie et la glycosurie, il ne faut pas d6pas- 
ser pour le glucose 10 g/kg/j au cours des 
premiers jours et ne pas augmented chaque 
jour, de plus de la 2 g/kg/j. Les iipides sont 
introduits, sauf contre-indication specifique, 
des la premiere semaine pour couvrir au 
moins les besoins en acides gras essentiels, 
et en respectant la proportion de 15 ^ 20 % 
de I’apport energetique non protelque, ce qui 
necessite de commencera faible dose (0,25 
a 0,5 g/kg/j) et d'augmenter de 0 r 5 g/kg/j 
au maximum, Les apports en acides amines 
sont augments au prorata, en respectant le 
rapport caiorico-azote de 200 kcai/g d’azote 
(ou environ 30 keal/g d'AA). Les apports en 
micronutriments doivent etre debutes des le 
premier jour de NP et eventueliement adaptes 
a la situation Clinique et/ou aux dosages plas- 
matiques. Les apports hydrodlectrolytiques 
doivent etre nigoureusement calculds en 
prenant en compte les apports representes 
parlous les solutes administres par voie vei- 
neuse (antibiotiques, produfts sanguine, etc.). 
Les apports sodes doivent etre limites ink 
tialement & 0,5-1 mmol/kg/j toutes sources 
d r apport comprises, I’apport hydrique doit 
etre reduit, rapport en potassium et en 
phosphore majore (en I'absence d insuffi- 
sance renale), Le poids (enfant deshabille, 
conditions de pesee standardises, balance 
liable), la diurese, la glycemie, la glycosurie 
et les ionogrammes sanguine (avec calcemie, 
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phosphoremie, magnesemie) et urinaires 
(sodium, potassium) sont des elements de 
surveillance indispensables qul doivent etre 
exigys an quotidien au moins pendant la pre¬ 
miere semaine de renutrition, En cas de prise 
de poids trop rapide (a estimer selon rgge et 
la situation clinique), d’apparition d'oedemes, 
de surcharge pulmonaire ou cardiaque, les 
apports hydro sod© s doivent etre reduits. une 
perfusion d albumine et de furosemide peut 
etre n^cessaire. 

Prescription, fabrication 
et administration 
d’un melange de NP 

Choix du melange adapte 
a I'enfant 

La 1\JP est une technique a hauls risques 
a chaque etape : prescription, fabrication du 
melange, et administration au patient, La 
prescription de la NP chez I'enfant exige une 
competence specifique du medecin, S'agis- 
santd'une NP exclusive et/ou prolonghe, une 
reelle expertise dans le domaine de fa nutri¬ 
tion et de la NP en particular est indispen¬ 
sable [28.10]* La fabrication « artisanale » 
des melanges par les infirmieres dans les uni¬ 
tes de soins comporte des risques majeurs 
de contamination bactyrienne, d'erreurs, et 
d’incompatibility galenique entre les compo- 
sants du melange (risque de precipitation 
et/ou d’inactivation de certains composants). 

La realisation de melanges nutritifs 
injectables et/ou la complementation de 
melanges d£j& fabriqu^s exige de travailler 
sous une hotte afluxd'airlaminaire ou en iso- 
lateur (« salle blanche »), avec des appareils 
regulierement entretenus et controles, et en 
respectant les proto coles de travail en atmos¬ 
phere sterile. II faut done, chaque fois que 
possible, demander la fabrication du melange 
par la pharmacie hospitaliere (PUI) qu peut, 
le cas echeant, sous-traiter cette fabrication 
aupres d'un etablissement pharmaceutique 
specialise, lorsque les conditions de secu- 
rite evoquees ci-dessus ne sont pas reunies 
(prescripteur competent et fabrication en 
PUI) t S 'utilisatfon d'un melange standard est 
bien souvent preferable. Les melanges indus¬ 
tries de NP destines aux adultes (meme si 
ces produits ont parfois une « AMM » pour 
I'enfant), sontqualitativement inadaptes pour 
I'enfant, et leur utilisation exclusive et/ou 


prolong©© comporte un risque de compli¬ 
cations metaboliques graves (en particulier 
exc&s de lipides en proportion de Tenergie 
totale, et apport Electrolytlque et phospho- 
calcique insuffisant). II existe aujourd'hui 
plusieurs gammes de melanges standards 
specifiquement destines a I’enfant, aux diffe- 
rents ages pediatriques [28,11, 28,12]. Ces 
melanges, presentes en flacons ou en poches 
bi outricompartiment^es, necontiennent pas 
de vitamines et, selon la gamme utilise©, 
peuvent ne pas contenir d'oligoelements. 

Regies de compatibilite 

Dadjonction de medicaments ou d'yiec- 
troiytes dans un melange prealablement 
valid© par le pharmacien est dangerous©, 
par Je risque d’incompatibilite entre nutri¬ 
ments dans certaines proportions (calcium, 
phosphates, bicarbonates en particulier), 
ou entre nutriments et medicaments. Les 
risques sont la precipitation des composants 
entre eux (embois, obstruction du catheter), 
et/ou reactivation d ? un medicament. Pour la 
meme raison, certains electrolytes (calcium, 
phosphates, bicarbonates) et la plupart des 
medicaments ne doivent en aucun cas etre 
perfuses en derivation sur Ea tubulure de la 
NR Dans une classe de medicaments, cer¬ 
tains sont compatibles avec la NP, d'autres 
non ; par example le cefotaxime peut etre 
administre en Y sur la NP, mais la ceftriaxone 
entrafne des prPcipites qui peuvent provo- 
quer ['obstruction du catheter ou generer 
des embois intravasculaires avec un risque 
vital* II n’existe pas de liste exhaustive des 
medicaments « compatibles » ou * incom- 
patibles » avec la NP. Sauf avis formel d'un 
pharmacien ou d’un mPdecin competent dans 
le domaine, il faut afors recourir a des perfu¬ 
sions separees. 

Interet des fittres 

Les flltres 0,22 p ont thdoriquement un 
r6le antibact^rien s’ils sont interposes sur 
un melange de NP binaire (e : est-a-dire sans 
lipides), car les emulsions tipidiques n© 
passent pas ces filtres. Dans le context© de 
la reanimation, compte tenu de la multiplicity 
des medicaments ou des produits sanguins 
administres en aval du fittre, leur interet est 
tres limit©. Les filtres 1,2 p (qui laissent pas¬ 
ser les li pides) n F ont pas de role antibacterien, 
mais sont recommandes en revanche pour 
leur function antiparticulaire (microprycipites 


Nutrition parents rale 


341 




d'electrolytes ou de medicaments, macropan 
ticules lipldlques, bulles d'air..,), en particu- 
lierchez les patients en NP de longue duree 
(plus de 1 mois) [28.5]. 

Modalites de perfusion 

La MR est toujours ddbutde en continu 
sur 24 h en situation aigue, ce qul permet 
d'optimiser la tolerance au glucose par la 
reduction du debit horaire, et d'assurer un 
apport hyd reelect rolytique regulier. Lorsque 
la NP doit etre poursulvle au-del£ de 2 a 
3 semaines, et dds que I’dtat Clinique le per¬ 
met, il est preferable de Tadministrer sur un 
mode cyclique, idealement nocturne, sur 10 
a 12 h/24, Ce rythme de perfusion presente 
des avantages metaboliques par rapport a la 
perfusion continue, en particu I ieren retablis- 
sant une sdcrytion alternee d’insuline et des 
hormones de la contre-regulation. I'adapta* 
tion metabclique a la perfusion cyclique se 
fait par la reduction progressive de la duree 
de perfusion, et est d^autant mieux toleree 
que Tenfant est capable de s'alimenter et 
de s'hydrater par voie orale ou enterale pen¬ 
dant la periode de non-perfusion. Pendant 
la periode sans NR lie catheter peut etre 
ferme lorsque I'etat du patient le permet, 
ou maintenu permeable par un debit mini¬ 
mum « garde-veine » de glucose 5 % ou de 
sdrum physiologique. A defaut, la perfusion 
peut n'etre arretee que 4, 6 ou 8 h/j, selon 
la tolerance. L'arret et la reprise de la perfu- 
sion doivent toujours chez Tenfant se faire 
progressivement« par pallors » pour prevenir 
hypoglycemia (a l’arret de fa NP) et hypergly- 
c£mie (au rebranchement de fa NP), liees a 
['adaptation differee de I'insulmosecretion en 
cas d’arret et de reprise brutaux. II faut tenir 
compte de la cyctisation pourdefinir f'apport 
maximal en glucose et lipides tolerable (calcul 
du ddbit horaire). Si on veut augmenter ou 
rdduire le tidbit de perfusion avec deux paliers 
de 30 minutes dans chaque sens, lie debit 
horaire maximal dit * de plateau » s'applique 
au temps total de perfusion moins 2 heures 
(4 paliers de 30 minutes), et se calcuie par 
le rapport: 

Volume a perfuser divise par (temps total 
de perfusion -1,25), 

Le debit des paliers se calcuie en divisanf 
respective merit par 2 et par 4 le debit au 
plateau. 

Exemple d’une NP cyclique nocturne par la 
perfusion de 1 000 ml en 12 heures : 


* debit au plateau = 

1 000 : 10,75 = 93 mL/h< 
sur 10 h apportant 930 mL ; 

* tidbit des paliers intermedia ires = 

93 i 2 = 46 mL/h t soil 2 paliers de 
30 minutes apportant 23 mL chacun ; 

* debit des paliers extremes = 

46 : 2 = 23 rnL/h, soit 2 paliers de 
30 minutes apportant 11,5 mL chacun. 

Verification du volume total a perfuser : 

930 + 46 + 23 = 999 mL* 

Complications 

Malgre les progres realises dans le 
domains de la NP au cours des 20 dernidres 
anodes, Ja NP reste une technique a haul 
risque, particulierement lorsqu'eile se pro- 
longe en dehors des unites specialises. 

Complications liees au KTC 
Infection 

Conduite a tenir deuant 
une hyperthermie 

Toute hyperthermie chez un patient por- 
teur d’un KTC doit etre consideree comme 
une infection venant du KTC jusqu'a preuve du 
contra ire. Le bilan doit com porter au minimum 
une hemoculture au KTC si ie reflux est pos¬ 
sible (une hemoculture sur chaque voie pour 
un KTC double voie) et une hemoculture en 
Peripherie (avant de debuter une antibiothera- 
pie). La comparaison des hemocultures KTC/ 
Peripherie n'est valable que si la meme quan¬ 
tity de sang a dtd deposee sur chaque flacon, 
simultandment. Lantibiothdrapie probabiliste 
(debutee avant le resultat des hemocultures) 
doitviser au minimum Je staphylocoque, plus 
eventual lement dautres germes en fonction 
du context© Clinique (en ciPlant les bacilles 
gram ndgatif, les entdrocoques, les anaero- 
bies...). Compte tenu de la frequence des 
resistances de Stapftyio coccus epidermidss 
a la methiciI Line h il est centre indique d'em- 
ployercet antibiotique en premiere intention. 
L’antiblotherapie de premiere ligne doit done 
comporter au moins un glycopeptide, si pos¬ 
sible ia vancomyclne, en association ou non 
avec un ou plusieurs autres antibiotiques 
selon le contexte cllnique (mauvaise hemo- 
dynamique, inimunodeprime, foyer infectieux 
connu, etc,). La conservation du KTC doit tou¬ 
jours etre discutee. Latitude conservatrice 
est justifide si le KTC est indispensable au 
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traitement et en particular s'il s’agit d’un 
KTC de NP dc longue duree avec manchon 
chez un patient au capital vasculaire precaire, 
Cependant, le retrait du KTC est recommandy 
dans les situations suivantes : infection mal 
controlee menagant ITiemodynamique, infec¬ 
tion de trajet associee, infection a levures 
(Candida albicans), stapbylocoque dore T pyo- 
cyanique, Ac/netobacter, La duree de fantibio- 
thbrapie est fonction du germe en cause et du 
contexte Clinique. L’efficacity du traitement 
doit etre verifiee regulierement pendant le 
traitement ef a pres I'arret du traitement, par 
des hemocultures. 

Contamination du KTC 

Lorsque les hemocultures prelevdes au 
KTC continued seules d pousser en dehors 
de tout ssgne clinique defection, la conta¬ 
mination du KTC est certaine. Avant d envi¬ 
sage r son retrait, il est possible de traiter- 
par la technique dite des « verrous % consis¬ 
tent b injector dans la lumiere du KTC une 
substance (antibiotique ou antiseptique) qui 
reste en place pendant quelques heures a 
quelques jours [28.13], le volume etant cal- 
cule pour remplirj'« espace mort » sans pan 
venirjusqu'a la circulation sanguine. Les KTC 
pediatriquesonten general un volume interne 
de 0,2 a 1 mL, mais il faut Pventueliement 
prendre en compte le volume de la tubulure 
d'injection, et les eventuelies modifications 
subies par le KTC dans le sens du raocour- 
cissementou de I'allongementfkitde repara¬ 
tion). En cas de doute r le volume interne du 
KTC se mesure facllennent en ringant gbnb- 
reusement celui-ci avec du serum sale (par 
exemple 5 mL), puis en reaspirant : le volume 
de serum present dans la seringue lorsque 
le sang affleurc a rextremite du KTC est egal 
au volume interne de ceiui-ci. 

In/ection de trajet 

Toute rougeur anormale, a fortiori cedeme,. 
douleur, ecoulement « louche » ou purulent 
a I'orifice demerge nee du KTC doivent fa ire 
yvoquer une infection, qu'il y ait ou non 
hyperthermie. L'aspect typique dime infec¬ 
tion de trajet ou »tunnellite * est un oedeme 
avec erytheme plus ou molns douloureux a 
la pression, remontant plus ou moins haut 
depuis Torifice cutane, L’dvolution peut se 
faire vers un veritable abc£s. Tout dcouiement 
suspect doit etre p re I eve (ecouvillon), Les 
soins locaux par antiseptiques (polyvldone 
iodee, chlorhexidine,.*) doivent etre intensi¬ 
fies et une antibiotherapie probablliste peut 


etre debutee (vancomycine) en attendant 
les resultats bacteriologiques. I'application 
locale din antibiotique en monotberapre est 
§ utiliser avec precaution compte tenu des 
risquesde selection bacterienne, En cas de¬ 
fection gynerale liee au KTC au merne germe, 
I’ablation du KTC est la regie. Le changement 
de KTC sur guide est formallement proscrit. 

Obstruction 

Les signes destruction du KTC (resis¬ 
tance ou impossibility a I'injecbon, ou a 
minima t absence de reflux) doivent d'abord 
faire evoquer et rechercher une malposition 
du KTC (voir infra), L'obst ruction vraie du KTC 
peut etre due a des depots sanguine fibrino- 
cruoriques ou a des precipites (electrolytes, 
medicaments), II ne faut jamais injector bruta- 
lement sous forte pression (risque de rupture 
du KTC), mais tenter [Injection prudente de 
s£rum physiologique. Si ces manoeuvres ne 
permettent pas d’injecter normalement, il 
faut tenter la mise en place d'un verrou d r une 
substance thrombolytique de type urokinase. 
Le volume a Injector doit etre aussl proche 
que possible du volume interne du KTC et 
le verrou doit §tre laisse en place plusieurs 
heures, puis reaspire avant de tenterd'utiliser 
le KTC de nouveau, Toute difficulty rebelle a 
rejection ou au reflux sur le KTC doit faire 
rechercher une thrombose veineuse, 

Deplacement/malposition du KTC 

La malposition du KTC peutse traduire par 
la resistance a ('injection et/ou ('absence de 
reflux de sang au KTC, II peut aussi se rnani- 
fester par un oedeme douloureux des parties 
molles sur le trajet du KTC, traduisant la dif¬ 
fusion du melange nutritif en sous-cutane. Un 
controle radiologiquo, avec opacification du 
KTC au moindre doute (systematique si le KTC 
n'est pas radio-opaque) est indispensable. 

Fissuration 

La fissuration, ou la rupture du KTC dans 
son trajet sous-cutane, peuventygalementse 
traduire par un oedeme douloureux des par¬ 
ties molles sur le trajet du KTC, traduisant la 
diffusion du melange nutritif en sous-cutane, 
Un controls radiologique avec opacification 
systematique est indispensable. Dans la 
portion visible, extracutanye, du KTC. la rup¬ 
ture ou la fissuration se fraduisent par un 
ecoulement du perfusat, plus ou moins vite 
identifie selon le debit de la perfusion, Les 
KTC de NP de longue duree a manchon de 
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type Broviac® sent reparables par des dispo- 
sitifs ou « kits * de reparation steriles prets a 
i'emploi, de taiileet marque adapteesa cefles 
du KTC en place (3 French & 5 French soit 
environ 0,3 S 1 mm de diam^tre interne). En 
cas de rupture externe d'un KTC de ce type, 
un clamp doit etre mis en place en amont de 
la zone de rupture, et une reparation rapide 
ment tentee, Des conseils peuvent etre pns 
en ce sens aupres d'un service specialist en 
gastroenttrologie et nutrition ptdiatrique. Le 
changementdu KTC nest realise qu'en ultime 
recours dans le but de preserver le capital 
vasculaire. 

Prevention des complications 
infectieuses et mecaniques liees 
aux KTC 

La plupart des complications infectieuses 
et mecaniques liees aux KTC sont en rap¬ 
port avec des manipulations inapproprlees et 
peuvent etre prtvenues [tab. 28.4 par rela¬ 
bel ration et le respect de protocoles dans les 
unites de sains et a domicile [28,14, 28.15]. 

La prevention des infections liees aux KTC 
par des verrous de taurolidine (substance 
derivee de la taurine, antiseptique a action 
antibacterienne et antimycotique, qui pre- 
vient rapparition du biofilm dans la lumiere 
des KTC) semble reduire (‘incidence des 


infections, chez les enfants en NP de longue 
duree et a domicile [28.16], Les resultats 
de rutilisation de la taurolidine en prevention 
primaire et secondaire, & rhopital et d domi¬ 
cile, chez des patients immunocompetents et 
immunodeprimes [28.17] devrontcependant 
etre evalues sur le plus long terme. 

Complications metaboliques 

la plupart des complications metabo¬ 
liques associees a la NP sont liees a des 
manipulations inapproprlees des apports en 
eau r electrolytes, macronutriments, ou/et 
rnicronutriments, et peuvent done etre evi- 
tees parle respect des regies de prescription 
et de surveillance [28.5] {tab. 28.5}. 

Complications hepatiques 

Facteurs de risques assocles 
a la NP 

Les complications hepatobiliaires asso- 
dees a la NP (lithiase, steatose, cholestase, 
fibrose, cirrhose) sont secondaires a la 
pathoiogie sous-jacente (in-suffisance intes- 
tinate) autant qu f aux modalitds merries de la 
nutrition [28.18]. Elies sont redoutables car 
elles peuvent conduire a I'installation d’une 
fibrose puis d’une cirrhose hepatique. Elies 


Tableau 28.4. Prevention des complications liees aux KTC. 


Risque 

Prmcipes 

Surveillance 

Infection 

Respect des protocoles pour fa 
manipulation du KTC et les conditions 
de fabrication des melanges nutritifs 
Verrous antiseptiques au cas par cas 

Aspect de 1'orifice cutane du KTC 

Prise de temperature quotidianne 
Hemodynamique 

H^mocultunes d&s rapparition de la fievre 

Deplacement du 

KTC: epanchement 
sous-cutane, 
pleural, pericardique 

Qualite de la fixation sous-cutanec 
(trajet, man chon) et extracutanee du 

KTC (fils, adhesifs, bande) 

Contention de I 1 enfant 

Clinique 

Radi ograp hie du thorax 

Echographie 

Obstruction du KTC 

Errtretien (rinqage au s4rum pbysiolo- 
gique) 

Respect des regies de compatibility 
entre nutriments et medicaments 

Permeability a 1'inject ion 

Qualite du reflux 

Alarmes de la pompe (occlusion) 
Echographie 

Opacification 

Thrombose 

vasculaire 

Prevention des infections 

Taillc du KTC adaptee a la faille du 
vaisseau 

Position de I 1 extremity du KTC 

Clinique 

Echographie 

Angiographic 


KTC : catheter central. 
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Tableau 28.5 Prevention des complications metaboliques de la NP. 


Risque metabolique 

Prevention 

Surveillance 

Hyperglycemia 

Hyperosmofarlte 

Hypoglyoemie 

Respect des recoin mandations pour les ap ports et 
ies debits de perfusion 

En cas de NRcyclique, paliers tors des (de)branche- 
ments 

Glycemie 

Glycosuria 

Exces ou deficit en eau 
et en sodium 

Adaptation des apports & I’Sge, aux pertes, £ I’etat 
nutritionnel 

Attention aux apports lies aux medicaments 

Poids, ted ernes, diurOse 
lonogrammes sanguin 
et unnaire 

Acidose hyperchlor^mique 

En cas d'apports importants en Na, associer NaCi 
et lactate de sodium 

Sonogram mas sanguin 
et unnaire 

Intolerance aux lipides 

Respect des recoin mandations pour les apports et 
les debits de perfusion 

Bilan hepatique 

Triglycariddmie 

Hemostase 

Numeration plaquettaire 


concernent surtout les enfants en NP exclu¬ 
sive et/ou de longue durSe (plus de 1 mois). 
Les principaux facteurs de risque patient- 
dependants sont : jeune age et prematurife 
(immaturite hepatique), NP exclusive, resec¬ 
tion etendue du grele, obstruction intestinale, 
pullulation bactdrienne intestinale, bacterie- 
mies d repetition... Les principaux facteurs 
de risque NP-dependants sont : NP continue 
sur 24 heures, apport calorique excessif, 
apport azote excessif. Un apport lipidique 
excessif en termes d apport journalior (plus 
de 2 g/kg/j et/ou plus de 25 % de rapport 
dnergefique non proteique) ou de ddbit (plus 
de 250 mg/kg/h) sur le long cours, ou quali- 
tativement inadapte fait aussi courir le risque 
d apparition cFune cholestase qui peut deve- 
nir icterique et evoluer vers la fibrose. On 
attend aujourd’hui tfune Emulsion lipidique 
(ELI) une moindre toxicity hbpatique grace 
a une charge reduite en phytosterols, une 
reduction de rapport en acides gras poly- 
insatures (AGFI} + une diminution du risque de 
surcharge du systeme reticulo endothelial et 
une augmentation de rapport en substances 
antioxydantes. Leffet b^nefique a u long cours 
de rutilisation d'ELI comprenant 50 % de TCL 
issus du soja et 50 % de TCM sur la choles- 
tase (prevention et/ou traitement) n'a pas ete 
clairement de moot re. H en va de me me des 
emulsions combinanthuiles de soja etd’olive, 
malgr6 la reduction de leur teneur en AGPIw-6 
et leur richesse en vitamine E. En revanche, 
rutilisation depuis une dizaine d'annees d'ELI 
a base d'huiles de poisson riches AGPIw-3 
semble benefique sur la cholestase associee 


a la NP, chez 1'adulte comme chez I'enfant. 
^augmentation des AGPlw-3 pourrait inhiber 
le m£tabolisme de I’acide aracbidonique et 
resulteren une diminution de la production de 
cytokines prortnflammatoires dont le TNF-a, 
reduisant ainsi la composante inflammatoire 
de ces complications hepatiques associees 
& la NP. Des Etudes restent necessaires pour 
determiner la dose optimale d’huile de pois- 
son pour ta prevention - si elle est possible - 
ou le traitement de la cholestase associee 
a la NP, et dans quelles associations avec 
d’autres sources de lipides pour une effica- 
cite nutritionnelle optimale et une moindre 
toxicite a tout age [28.19]. 

Prise en charge 

La prevention et le traitement de rh£- 
patopathie passent par la prevention et le 
traitement de tous les facteurs de risque 
precedemment cites [28.18, 28.19]. Aucun 
signe Clinique, biologique ou echographique 
n’est specifique de la pathologie h£pato- 
biftaire associee a la NR Ce diagnostic doit 
done rester un diagnostic d'elimination, 
surtout pour un nourrisson chez lequel cer- 
taines causes de cholestase congenitale 
doivent etre recherchees rapidement a pres 
la naissance. Toute cholestase Clinique et/ou 
biologique doit fatre rechercher a I'echogra- 
phie une lithiase biliaire* En (’absence d'une 
cause identifies de chotestase, les modalites 
d'administration (aspects quantitatif et qua- 
litatif) de Lemulsion lipidique, quelle qtfelle 
soit, doivent etre remises en cause. 
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Nutrition parenterale 
prolongee 

Chez les enfants en situation dlnsuffi- 
sance intestinale chronique (IIC), la NP doit 
etre protongee de quelques mo is a plusieurs 
annees, et peut etre poursuivie a domicile 
(NPD), Lorsque I'etat clinlque de i'emfant et la 
situation familiale I'autonsent, la NPD permet 
de rapprocher I'enfant de sa farnilie et cTopti- 
miser la qualitP de vie. Un enfant en situation 
d r llC doit etre le plus rapidement possible 
dirige vers un centre expert. La prescription 
et le suivi de la NPD sont du ressort exclusif 
d ! un pediatre specialise en gastroenterolo- 
gie et nutrition pediatrique exergant au sein 
d r un centre expert, disposantdes ressources 
necessaires pourmenera bien leducation the- 
rapeutique (ETP) f la logisbque de la NPD et le 
suivi des patients [28-20], L r ETP des parents, 
de i'enfant au cas par cas (en particular s'ii est 
adolescent) et d'infirmiers libdraux est indis¬ 
pensable pour permettre a Tenfant de retour- 
ner a dom icile dans des conditions de security 
optimales. Le programme d’ETP rnitiaie dure 
environ 3 semaines et se derouie dans un 
centre expert, conduit par un inf irmier qualifie. 
Err debut de programme, les objectifs educa¬ 
tes sont fixds conjointement entre linfirmier 
d r ETP et les parents et doivent etre reguliere 
ment reajustes. Au terme de ce programme 
d'education, les parents sont capables de 
prendre en charge tout ou partie des actes 
relatifs a la NPD : soins steriles biquotidiens 
de branchement et ddbranchement de la per¬ 
fusion de NP (qu’iils realisent seuis ou avec 
I'aide d'un infirmier liberal), soins de ['orifice 
d 'emergence du catheter, gestion de la pornpe 
volumetrique, de ses alarmes et du catheter 
central, conduite a tenir en cas de problem© 
medical (hyperthermie) et technique ( probleme 
de catheter, pompe, materiel). 

La maladie, la lourdeur des soins et de la 
prise en charge globale d’un enfant en NPD 
viennent perturber la vie de I'enfant et de sa 
farnilie : II est done important de les accompa- 
gner afin qulls puissent retrouver un dquilibre 
de vie satisfaisant 


Conclusion 

La NP chez i'enfant est une technique 
complex© qui exige des competences mul¬ 
tiples pharmaceutiques, medicales et para- 
medicales afjn de prevenir et minimiser les 


complications qui peuvent etre graves. La 
redaction et la diffusion de recommandations 
et de protocoles par les societes savantes T 
le respect de ces recommandations dans 
les services de soins, la convergence des 
enfants en 11C vers ies centres experts per- 
mettemt d'optimiser la prise en charge, 
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CHAPITRE 29 


Tumeurs digestives 

Daniel Grfoach, Sabine Irtan 


Points essentiels 


■4 En dehors des lyrmphomes, les 
tumeurs digestives, auxquelles ont ete 
rattachees dans ce chapitre les tumeurs 
mesenteriques et peritoneales, sont 
rares chez I'enfant. Les tumeurs retro- 
peritoneales ou pelviennes, benignes 
ou malignes, sont en revanche beau- 
coup plus frequentes, qu'elles soient 
renafes (nephroblastome principale- 
ment), extrarenaies (neuroblastome) 
ou ovariennes (tumour germinale). 

-4 La decouverte d’une masse abdo- 
minale doit conduire en premier lieu a 
la realisation d J une echographie abdo- 
minale, qui permet de preciser Corgane 
« d'origine »dela proliferation tumorale 
et de guider la strategie diagnostique : 
proliferation mesenterique et intes¬ 
tinal© de lymphonne, tumeur du pan¬ 
creas de Frantz ou pancreatoblastome, 
tumeur desmoplastique peritoneale. 

■4 Les symptomnes de decouverte sort 
parfois trompeurs : syndrome pseudo- 
appendiculaire (tumeur carcinoide 
de I'appendice), hemorragie digestive 
haute (sarcome de type GIST - tumeur 
gastro-intestinaie stromale primitive) 
ou basse (tumeur colique benigne ou 
maligne), 

■4 Le pronostic d'un grand nombre de 
ces tumeurs depend de la qualite de 
I'ex^r&se (GIST, pancr^atoblastome, 
tumeur de Frantz, carcinome digestif,,,), 
mettant I'accent sur 1 importance d’un 
bilan d'extension preoperatoire tres 
precis et du recours a des chirurgiens 

GOO 


visceraux habitues a I'exerese des 
tumeurs malignes de I'enfant 

La strategie diagnostique et thera- 
peutique doit etre discutee en equipe 
multidisciplinaire en amont de toute 
attitude chirurgicale pour eviter des 
gestes therapeutiques del£t£res pour 
I'enfant. 

-4 Les traitements complementaires 
sent dedication discutee et dependent 
de la pathologie tumorale et de son 
extension. 

-4 Le pronostic est variable, excellent 
pour les lymphomes, les tumeurs car- 
cinoldes de Lappendice et les tumeurs 
de Frantz, plus d£favorable pour les 
carcinomes coliques et les tumeurs 
desmoplastiques. 


La decouverte d’une masse abdominale par 
les parents lors de la toilette de I'enfant ou par 
le medecin traitant lors d’une consultation doit 
conduire a demander comme premier examen 
c omplementaire une echographie abdominal? 
put vise a definir precisement rorgane d’« en¬ 
gine » de fa proliferation tumorale , ce qui est 
parfois difficile err cas de masse tres voiumi- 
neuse et tres infiltrante. Certaines tumeurs 
peuvent s'ass ocier a un tableau d'occiusion 
intestinal? (lymphoma principaiement% de 
syndrome pseudo-appendiculaire (tumeur car- 
cinoide de I’appendice), d’hemorragie digestive 
haute (tumeurgastro-intestinale stromale primi¬ 
tive ou GIST) ou basse (tumeur colique benigne 
ou maiigne). En dehors des iymphomes abdo¬ 
minous facilement suspectes s urf'imagerie, qui 
sont une reelie urgence medicate, revolution 
retativement lente de la majorite des au tres 
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tumeurs permet sou vent c/e comp/e/erfe bilan 
tocoregtonal par une tomodensitometrie (TOM) 
ou une imagerie de resonance magnetique 
(IRM) abdominale , et de discuter fa meifieure 
strategie diagnostique et therapeutique en 
reunion multldisciplinaire, en a moot de tout 
geste, en particufier chirurgical Ce chapitre a 
pour objectifde faire fe point sur les differente s 
tumeurs digestives de genfant, y compris les 
tumeurs mesenteriques et peritoneafes , sans 
analyser les tumeurs bepatiques qui soot abof- 
dees dans un autre ouvrage de ia collection . 


Tumeurs intestinales 

Lymphomes 

La decouverte d r un lymphome abdominal 
rbvbl6 par des douleurs abdominales, une 
masse ou une invagination intestinal aigue 
(IIA) est relativement frequente en oncologie 
pcdiatrique, li s'agit 3e plus souvent d'un lym¬ 
phome non hodgklnien fLIMH) qui represente 
environ 10 % de la totalite des cancers de 
l enfant. Les LNH surviennent habituellement 
chez des enfants sans contexte particular, 
en dehors de certains terrains genetiques 
ou dlmmurtodeficience relativement rares 
comme le SIDA, Tataxie telangleetasie, le 
syndrome de Wiscott-Aldrich ou les transplan¬ 
tations d'organes. Les lymphomes abdomi- 
naux represented environ 40 % de la totality 
des LNH. L'age median de survenue est de 
7-8 ans, tl s’agit done proliferation hautement 
maligne de cellules de phenotype B. principa- 
lement Burkitt ou parfois a grandes cellules B. 
Le LNH correspond a une proliferation clonale 
de precurseurs lymphoides immatures ay ant 
perdu la ca pa cite de se differeneier. Cette 
proliferation peut resulter de la translocation 
rap prochant un proto-oncogene c-Myc r situe 
sur le chromosome 8, du locus des chaTnes 
lourdes d’immunoglobulines, situd sur le chro¬ 
mosome 14. Ce rearrangement induit une 
production excessive de c-Myc qui enframe 
une proliferation cellulaire continue, le role du 
virus Epstein-Barr dans I’origine de la transfor¬ 
mation maligne est evoque, meme chez Ten- 
fa nt immunodeficient, carce virus peut induire 
une proliferation polyclonale des lympho¬ 
cytes B. Les -etudes cytogenetiques ont mo li¬ 
tre que les cellules tumorales des lymphomes 
de type Burkitt ccntiennent le plus souvent 
une des trols translocations caractdristiques 
t[8;4), t(5;8) ou t(S;22) r ddtectables par les 


techniques de cytogenetique (classique ou par 
hybridation par fluorescence in situ - FISH) 
aprds cytoporction tumorale. La proliferation 
tumorale est centrbe au niveau de la region 
ileocaecale, des. plaques de Peyer et des gan¬ 
glions mesenteriques, expliquant le mode de 
revelation possible par une IIA secondaire a 
la proliferation gangjionnaire compressive. 
Une ascite est frdquemment associde a une 
alteration de letat general. L'dchographie puis 
la TDM abdominales retrouvent une masse 
tumorale souvent de grande faille, intrape- 
ritoneale, associee a des anses digestives 
epaissies, des adenopathies mesenteriques, 
une ascite voire d'autres atteintes soma- 
tiques (nodules hdpatiques, spleniques ou 
renaux) ; fig. 29.1)-. II faut absoiument eviter 
une chirurgie delabrante initials, avec en par¬ 
ticular resection intestinale etendue. En Tab 
sence de scuff ranee digestive majeure avec 
perforation intestinale, une prise en charge 
medicale oncologique en urgence permet de 
lever rapidement la compression intestinale 
et d dviter les sacrifices digestifs etendus pan 
fors pratiques en cas de chirurgie premiere. 
Le diagnostic est souvent fortement evoque 
des I'imagerie. II est confirm© par une analyse 
cytologique du produitd’as pi ration de la proli¬ 
feration tumorale abdominale, le plus souvent 
par voie radiologique transcutande. Le bilan 
locoregional radiologique initial comporte prin- 
cipalement une TDM abdominale et pelvienne. 
Le bilan d'extension a distance conduit a la 
recherche d'autres atteintes ganglionnaires 
par i'examen Clinique, eta la realisation d'une 
radiographic thoracique de face ou d’une 
TDM thoracique a la recherche d'une loca¬ 
lisation mediastinale associee, Une atteinte 
men ingee est systematiquement recherche© 
par une analyse du liquide cephalorachidien 
(LOR) aprds ponction iombaire. Enfin, Teven- 
tualite d'une atteinte mddullaire est dvalude 
par fa realisation d'une numeration formule 
sanguine a la recherche done cytopenie ou 
de cellules anormales circulantes et d’un 
myelog-ramme £ la recherche de cellules 
blastiques en quantity anormale. La classifi¬ 
cation la plus utilisde est celle du Saint Jude 
Chifdren Research Hospital, dite de Murphy, 
qui permet de classer ces tumeurs selon leur 
extension [29.1], Du fait de Timportance de 
la proliferation tumorale et de sa croissance 
rapide, les LNH B peuvent mettre en jeu le 
pronostic vital au moment du diagnostic. Le 
bilan biologique preleve en urgence permet 
de verifier Tabsence de syndrome de lyse 
tumorale (hyperkaliemie, hyperphosphatemia, 
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Figure 29-1. A5pect tomodensitometrique d'un lymphome de Burkitt avec masse parietale 
digestive Neocaacale de grande taille (traits pointilies, a) chez un garpon de 6 ans f associee a 
uno localisation hepatic;ue (fleche, b)eta une infiltration periportafe (*, b) (imagorie : H, Brisse, 
Institut Curie, Paris), 


hyperurlcemie, insuffisance renale). Une levee 
d'un obstacle urologique, par pyelostomie ou 
mise en place de sondes JJ* voire une hemo- 
dialyse en attendant de debuter le traitement 
antitumoral, sont parfois necessaircs du fait 
de (Importance de l atteinte renale. 

Des la suspicion du diagnostic, les 
enfants atteints de LNH doivent etre trans- 
feres en urgence dans un centre d'onco- 
hematologie pediatrique pour completer 
le bilan initial precite au cours d'une anes¬ 
thesia generate (ponction tumorale, bilan 
nrteduilaire, ponction lombaire) avec mise en 
place d'une voie d'abord veineuse centra le, 
et debuter le traitement ra pi dement. Des ces 
examens effe clues, une corticotherapie et 
une chimiotherapie, associees a une hyper- 
hydratation, sent initiees. Les protocoles en 
cours proposent une pr^phase comportant 
de faibles doses de chimiotherapie avec une 
corticotherapie pour minimiser le syndrome 
de lyse tumorale en rapport avec la destruc¬ 
tion trop rapide des blastes tumoraux, puis 
une pGlychimiothdrapie dontla dur#e depend 
de i'extension initials de Ea tumeur (29.1J. 
Les medicaments prEncipalement utilises 
sont le cyclophosphamide, la doxorubicine, 
le methotrexate, la vincristine, I’aracytine et 
la prednisolone. La prophylaxis ou le traite¬ 
ment des atteintes neuromen ingees s'effec- 
tue grace d I'administration Intrarachidienne 
de chimiotherapie de type methotrexate, ara- 
cytine ou hydrocortisone, en association au 
methotrexate a haute dose delivre par voie 
intraveineuse. Dans les formes a haut risque, 
du mabth£ra (anticorps anti-CD20) est asso- 
cte. Les protocoles durent de 4,5 £ S mois. 


Sur le plan ttterapeutique, le pronostic 
des LNH s'est considerablement ameflore 
ces 20 dernieres annees, Actuellement, la 
proportion de guerison est de 70 a 90 % 
selon le stade. Outre le stade de Murphy 
(plus grande gravity des formes avec exten¬ 
sion meduflaire > 25 % ou meningee), le pro¬ 
nostic de ces lymphomes est principalement 
lie autaux de LDH, au sous-type histologique, 
a la reponse a la chimiotherapie d'mduction 
et & la possibility d'obtenir une remission en 
fin de traitement [29.1 T 29.2]. 

Tumeurs carcinoides 

localisation appendiculaire 

8ien qu’elles soient rares, les tumeurs 
carcinoides de I’enfant sort les tumeurs 
epitheliales intestinales les plus frequentes. 
Elies derivent des cellules enteroendocrines 
appartenant au system© A PUD [amine precur¬ 
sor uptake and decarboxylation ), Leur locali¬ 
sation pref£rentielle est I'appendice, avec 
des circonstances de decouverte souvent 
fortultes sur I'analyse histologique d'une 
appendicectomie (le plus souvent a la point© 
de I'appendice). Les signes cliniques sont 
rarement ceux du syndrome carcinoide tel 
qull est dtecrit chez Ladulte (hypertension 
arterielle, diarrhde). L’incidence est esti- 
mee entre 0,3 et 0,9 % de I’ensembie des 
appendicectomies realisees. L'age moyen de 
survenue est de 12 ans avec une predomi¬ 
nance feminine (sex-ratio de 1 : l r 4). Le bilan 
d extension, qui doit etre r£alisy memo sll 
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est tres souvent negatif Chez I'enfant, com- 
prend un dosage piasmatique de serotonin© 
et de chromogranine A, un dosage du 5-HIAA 
{5-hydroxyindo(-acetic acid) stir les urines 
de 24 h, une TDM abdominale pour recher- 
cher un envahissement ganglionnaire ou du 
me so et une scinti graphic aux recepteurs de 
la somatostatine pour ©valuer ('extension 
m#tastatique. L’hemicoiectomie droite, pro- 
posee par certaines equipes lorsque la taille 
de la tumeur depasse 2 cm T reste d^battue 
meme s’il existe un envahissement du meso 
ou de la graisse peri-appendiculaire, car la 
recidive est exceptionnelfe chez I'enfant, voire 
inexistante [29,3]; une surveillance annuelle 
par dchographie abdominale et dosage des 
5-HIAA pourrait suffire. Pour certains, nearv 
moins aucun bilan n est neeessaire, de meme 
qu’aucun geste complementsire ou de surveil¬ 
lance [29,4]. 

Autres localisations 

Les tumeurs carcinoides ont 6te dSorites 
de I’estomacau rectum, dans les d uplications 
intestinales et lesdiverticules de Meckel ainsi 
qu'au niveau du pancreas et des ova ires. Les 
symptomss du syndrome carcino'ide sort tres 
rare me nt presents, Le traitement est chirur- 
gicat pour les formes localises [29,5). Le 
pronostic de ces tumeurs est excellent avec 
tres peu de cas decrits de metastases hepa- 
tiques, pulmonaires ou osseuses* 

Tumeurs gastro-intestinales 
stromales primitives 

La tumeur gastrointestinal© stromale 
(GIST) primitive est le sarcome des parties 
mol les le plus freq uent chez t'adulte. Pendant 
longtemps, cette tumeur a ete denommee 
« sarcome indifferencie ou pleiomorphe » et 
rattachee a certains « leiomyosarcomes» 

(29.6) , L’avenement des therapeutiques 
cibldes de type imatinib ou sunitinlb a boule- 
verse le traitement de ces GIST. Chez ['enfant, 
cette tumeur est exceptionnelle, avec une 
Incidence estimee a 0,02 cas/million d’en- 
fants de moins de 14 ans au Royaume-Uni 

(29.7] . Les GIST surviennentdans la majorite 
des cas de maniere Isolde et sporadique ou 
peuvent fairs partis d'un syndroms comms 
la neurofibromatose de type I ou la triade de 
Carney (GIST gastrique, paraganglioma, chon- 
drome pulmonatre). Le nombre total de cas 
annueis chez I'enfant en France varle de deux 
a cinq, 11 semble exister une predisposition 


feminine avec un sex-ratio de 1 ; 2,5 qui 
est different de celui observe chez t'adulte 
(1 :1). Du faltde feur rarete, une description 
precise de ces GIST est difficile. Quelques 
publications recentes ont neanmoins tents 
d’en resumer les principales caracteristiques 
chez I'enfant Cage median est de 13 ans 
(extremes : 1 jour-21 ans). Les principaux 
signes revelateurs sont une hemorragie 
digestive haute et une andmie hypochrome 
et/ou microcytaire, une anorexie, des nau- 
sees avec vomlssements assoctes a des dou- 
leurs eplgastriques ou abdominales diffuses 

[29.7], La majorite (> 80 %) des cas pedia- 
triques de GIST est de localisation gastrique, 
gendralement au niveau de I'antre. Uanalyse 
histologique, le plus souvent apres biopsie 
par voie endoscopique, permet de poser le 
diagnostic avec environ 95 % de marquages 
des cellules tumoraies par I’anticorps CD 117 
(KIT) et 70 % par du CD34 en imrmunohisto- 
chimie [29.7]. Contrairement aux rdsultats 
observes chez les adultes, les mutations de 
I’oncogene KIT ne sont retrouvees que dans 
une minorite (< 10 %} des cas pediatriques. 
Si la tumeur est de petite taille et resecable, 
Tanalyse histologlque pourra avoir lieu apres 
la resection tumorale, sans biopsie prea¬ 
mble. Le traitement est chirurgical avec pour 
objectif une exerese complete de [a tumeur 
emportant des marges saines. L'efficacite 
des therapeutiques ciblees est mat definie 
chez I'enfant mais pourrait etre moindre que 
chez I’adulte. Le pronostic est moyen avec, 
dans la revue g£n6rale des cas publics par 
Benesch etaL, 68 % de patients vivants et 
sans maladle, 21 % avec une maladie resi- 
duelle et 11 % de deces [29,7]. 

Tumeurs rares intestinales 
benignes 

Elies comprennent les leiomyomas, les 
adenomes, les li pomes. Certaines patho¬ 
logies comme les lymphangiomatoses, les 
lymphangiomes kystiques, les malformations 
veineuses ou arterioveineuses peuvent aussi 
se presenter par une masse abdominale 
d'aspect pseudotumoral [29,8]. Le diagnos¬ 
tic est redresse par Tanalyse de Timagerie et 
parfois t'histoiogie. La maladle de Castleman 
est une maladie benign e caracterisee par une 
hypertrophie ganglionnaire suite a une hyper- 
plasie lymphoTde angiofolliculaire* L'atteinte 
ganglionnaire peut etre uni ou multifocale, 
Les douleurs abdominaies s'associent par¬ 
fois a une alteration de I'dtat general avec 
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fievre, amaigrissement [29,9]. Les formes 
locatisees guerissent fe plus sou vent apres 
exerese simple des adenopathies, 

Tumeurs pancreatiques 

Tumeur pseudopapillaire 
et solide du pancreas 
ou tumeur de Frantz 

Cette tumeur exocrine pancreatique rare 
reprdsente S a 17 % des tumeurs pancrea¬ 
tiques de 1'enfant. Initialement decrile par 
Frantz en 1959, elle a Indiff^remment 
appelee tumeur papillaire et kystique, tumeur 
cysticopapillaire. tumeur papillaire et epithe- 
liale, tumeur solide et kystique a cellules 
acineuses du pancreas jusqu'a ce que la 
dernidre classification QMS des tumeurs 
pancreatiques exocrines la d6nomme, en 
1996, tumeur pseudopapillaire et solide du 
pancreas (TPPSP), Cette tumeur survtent prin- 
cipalement ch ez la jeune fill© (sex-ratio de 
1: 9) r a un age rmoyen de 22 ans [29.10]. 
Cette tumeur peut etre decouverte £ ia suite 
de douleurs abdominales (47 %), par la pal¬ 
pation cTune masse (35 %) ou fortuftement, 
notammentapres un traumatisme abdominal 
(15 %) [29-10], Les autres modes de decou¬ 
verte (vomissements, ictere, amaigrisse¬ 
ment, hdmorragie digestive haute ou basse) 
sent rares (< 4 % chacun). L'examen Clinique 
retrouve une masse isolee epigastrique ou 
dans Tun des deux hypochondres. L’echogra- 
phie et la TDM abdominales montrent une 
masse heterogene, solide et kystique, bien 
encapsulde, se rehaussant partiellement 
eri Peripherie apr&s injection de produit de 
contraste, contenant des calcifications dans 
28 % descas, et dont la localisation pancrea¬ 
tique est corporeocaudale dans 68 % des cas 
(fig. 29.2). Les rapports avec tes organes de 
voisinage sontegalement etudies, completes 
si besom par une IRM avec injection de gado¬ 
linium. Aucun marqueur tumoral biologique 
n'est speciftque, un taux 6leve d’alphaoelo- 
proteine (AFP) devant plutot orienter le dia¬ 
gnostic vers un pancreatoblastome, principal 
diagnostic differential de cette tumeur. Le 
bilan hepatique et pancreatique est normal. 
Lexpression de CD1G et CD56, retrouv£s de 
fapon diffuse sur les pancreas foetaux, seirait 
un bon marqueur en cas de doute diagnos- 
tique ainsi que la vimentine, egalement expri- 
mee de maniere diffuse. Le traltement de 
choix est la resection chirurgicale complete 


apres laparotomie, la rupture tumorale pre 
ou peroperatoire etant considers© comma 
le principal facteur de risque de recidive. 
L'analyse histologique montre des cellules 
cubo'ides ou polygonaies au noyau ovalaire, 
disposees soil sous forme de plages sol ides 
soft avec un axe fibrovasculaire borde d’une 
rangee de cellules [29.111, Le pronostic a 
long terrne est excellent (survie > 95 %). 
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Figure 29.2 Coupe axiale de scanner abdo¬ 
minal montrant une tumeur de Frantz : aspect 
het^rog^ne, mixte, solidokystique (fifths). 
Les calcifications sont preserves dans 28 % 
des cas (imagene : S, lrtan s Hdpital Trousseau, 
Paris). 


Pancreatoblastome 

Le pancreatoblastome est une tumeur 
pancreatique extremoment rare, representant 
environ 0.5 % des tumeurs pancreatiques 
non endocrines de [’enfant Cette tumeur 
concerns essentieilement des enfants de 
moins de 10 ans avec cependant 11 % des 
cas rapportds a rage adulte, LI existe une 
predominance masculine avec un sex-ratio 
de 1,6 ; 1. Le pancreatoblastome peut sur- 
venir dans le cadre du syndrome de Wie- 
demann-Beckwith, Le signe revelateur est 
habituellement la decouverte dune masse 
abdominale, associee dans plus de la moitie 
des cas a des douleurs abdominales. une 
astheniie ainsi que des troubles digestifs, 
a type de diarrhee t existent dans pres d'un 
tiers des cas [29,12], Uictere est rare (moins 
de 10 % des cas). Le pancreatoblastome est 
pr^fdrertiellement situe au niveau de la tete 
ou du corps du pancreas mais if peut etre 
observe dans n’importe quelle partie du pan¬ 
creas, II s'agit d'une masse pleine, plutot bien 
encapsulee, ronde, de consistence molle et 
souvent de grande taitfe, pouvant depasser 
10 cm de grand axe et setendre au-deld des 
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limites de la glande pancreatique, Elle est 
souvent siege de necrose, d’hemorragie et de 
modif ication kystique. Les metastases sont 
rares {17 % des patients), essentielierment 
de localisation hepatique (SB % des cas) et 
gangllonnaire, notamment au niveau portal et 
du hite splenique, Le diagnostic de pancrea- 
toblastome, evoque par la decouverte d’une 
masse de localisation pancrdatique chez un 
jeune enfant, est fortement suspecte lors de 
la mise en Evidence d'une Elevation du taux 
serique d'AFR Ceiui-ci est eleve dans plus 
de 60-70 % des cas [29.13] et sert de mar- 
queur d’efficacite therapeutique et lors du 
suivi post-therapeutique. Le diagnostic his- 
tologique est confirm^ au moment de E’exd- 
rese tu mo rale ou parfois apres microbiopsie 
radiologique si I'exerese n'est pas possible 
d'emblee, Le traitement du pancreatoblas- 
tome est avant tout chirurgioaL En cas de 
tumeur localisee, une exerdse chirurgicale 
complete off re le maximum de chances de 
guerison [29.12, 29.13]. La chimiothera- 
pie premiere est parfois utilisee avec pour 
objectif de reduire le volume tumoral pour 
permettre une exerese chirurgicale complete 
et realiser \a prophylaxie des metastases.. Le 
role exact de la chimiotherapie estcependant 
difficile a definir. les series publiees etant 
des etudes retrospectives portant sur un 
petit nombre de patients. Le pancreatoblas- 
tome etant une tumeur chimiosensible, ii est 
actueflement propose d'opererd’embleeces 
tumeurs uniquementsi Lexdrdse sembie pou- 
voir etre complete, c'est-a-dire principalement 
lorsqu'elles sont de petite taille, encapsu lees 
et localisees. Selon le siege tumoral, Lexe- 
rese complete de la tumeur peut necessiter 
une duodenopancreatectomie cephallque ou 
une pancrdatectomie corpordocaudale. Si la 
maladie est metastatique ou si les tumeurs 
sont localementtres infiltrantes rend ant ale a - 
toire une exerese complete d'emblee, une 
chimiotherapie premiere doit etre proposee, 
Lobjectif est de rend re ces tumeurs ope¬ 
rates aprds reduction tumorale maximale 
[29.12, 29.13], La majorite des dquipes uti¬ 
lise I'association cisplatine et doxorubicine 
en premiere intention, Des interventions 
cbirurgicales iterattves pour d'eventuelles 
metastases rdsiduelles semblent amdliorer 
le pronostic des patients [29.13]. La survie 
depend de 1'extension initiate de la maladie ; 
elle est,. pour la survie sans rechute a 6 ans, 
de 59 % et, pour la survie globale, de 79 %♦ 
Le seul facteur pronostique connu, outre 
('extension initiate, sembie la possibility de 


faire une exerese complete, avec ou sans 
chimiotherapie [29.13]. 

Autres tumeurs pancreatiques 

Les tumeurs endocrines du pancreas sont 
tres rares chez I'enfant, mais el les repre- 
sentent 30 % des cancers pancreatiques 
pediatriques. Eiles sont developpees aux 
depens des diffdrentes cellules endocrines 
des Hots de Langerhans. Les insulinomes 
et les gastrinomes sont les plus frequents, 
responsables respectivement d'hypoglyce- 
mie et de diarrhee profuse avec ulceres 
gastroduodenaux multiples {syndrome de 
Zollinger-Ellison). II taut toujours rechercher 
une association avec une neoplasie endocri- 
nienne multiple de type i ou II. Leur traitement 
est essentiellement chirurgical avec un bon 
pronostic si la resection a pu etre complete. 
Les adenocarcinomes du pancreas de forme 
canalaire ou acineuse sont exceptionnels 
chez I'enfant [29.14]. Leur traitement repose 
sur la chirurgie. Leur pronostic sembie mains 
sombre que chez I'adulte. 


Tumeurs aesophagiennes 

Contrairement a ce qui est observe chez 
Ladulte, les tumeurs de Lcesophage sont 
exceptionnelles en pddiatrie. Peu dtetudes 
ont analyse la frequence et I'evolutivite de 
ces tumeurs chez I'enfant. Les tumeurs 
benignes (leiomyoma, hamartoma* lipome ou 
fibromatose) semblent plus frequentes que 
les carclnomes cesophagiens, dont le reflux 
gastro-oesophagien chronique et I'oesopha- 
gite sont des facteurs de risque [29.15]. Le 
mode de revelation est le plus souvent une 
dysphagie associee a une perte de poids. 
Des douleurs retrosternales sont parfois pre- 
sentes. La mise en evidence d’une masse 
d’aspect tumoral deve loppy e au niveau de 
I'oe so phage justifie la realisation d'une endos- 
copie oesophagienne qui aidera a confirmer 
le diagnostic lors de I’analyse histologique 
des biopsies, Le traitement de ces lesions, le 
plus souvent benignes ou de malignite inter- 
mddiaire, passe par une exdr&se tumorale 
complete. Les indications de traitements neo- 
adjuvants ou adjuvants sont exceptionnelles 
et concernent principalement fa chimiothera¬ 
pie premiere en cas de sarcome localement 
avance ou la radiotherapie en cas de carci- 
nome incompldtement op£re [29.16]. 
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Tumeurs gastriques 

En dehors des GIST, les cancers gas¬ 
triques sont principalement representes par 
les adenocarcinomas qui restent tout autant 
exception nels etsonta trailer er premier lieu P 
en cas de tumeur localises, par une exerese 
chirurgicale [29.17], Les tumeurs myofibro- 
blastiques inflammatoires sent rares dans 
le tube digestif, essentiellement retrouvees 
dans Pestomac. Elies sont rdvelees, plus frd- 
quemment chez la filfe, par des douleurs abdo- 
minafes, une dysphagia, une anemie ou des 
signes obstructifs. Letraitement est principa- 
lement chirurgical, Pefficacite des corticoides 
n'ayant pas ete compldtement de montree. La 
rdcidive peut survenir jusque dans 40 % des 
cas et la transformation ou I’association a une 
pathologic maligne est grevee d’une morta¬ 
lity globale de 5 a 7 %. Les lymphomes, EBV 
induits ou non T peuvent se deveiopper dans 
Pestomac bienque cette localisation n’altpas 
de specificity particulars. 

Tumeurs coliques 
(hors polypes) 

Les carcinomas coliques sont rares chez 
Penfant (< 0,5 % des tumeurs pediatriques) 
et survtennent a un age moyen de 11 ans, 
meme si des cas ont 6t6 ddcrits avant la 
premiere annee de vie. On note une prepon¬ 
derance masculine (60 %), Leur pronostic 
est sombre avec des taux de survie a 5 ans 
d’environ 20 % [29,18]. Le pronostic sembie 
meilleur quand un syndrome de predisposi¬ 
tion existe tel que polypose aden ornate use 
familiale, polypose juvenile, syndrome de 
Peutz-Jeghers ou syndrome de Lynch. Ceci 
s’explique par une detection plus precoce, les 
signes cliniques etant souvent vagues dans 
les formes sporadiques (douleurs abdomi- 
nales, vomissements, anemie), induisant un 
ddlai diagnostique tres long (de 3 a 6 ans) 
et conduisant a la decouverte d'une tumeur 
localement avancee de stade 3 (envahisse- 
ment gangiionnaire dans 80 % des cas) ou 
metastatique de stade 4 (50 % des cas). 
Les localisations preferential les sont le sig¬ 
moid e et le colon transverse. Le traitement 
est la resection chirurgicale complete de la 
tumeur avec curage gangiionnaire, Lana lyse 
histologique montre dans 62 % des cas un 
adenocarcinome mucineux [29.18]. Les fac¬ 
te urs de mauvais pronostic identifies sont la 


resection chirurgicale incomplete, rhistologie 
mucineuse et un stade 3 ou 4 au diagnostic, 

Tumeurs peritonea les.: 
tumeurs desmoplastiques 
a petites cellules rondes 
et mesotheliome 

En dehors des Symphonies qui component 
souvent une extension peritoneale au dia¬ 
gnostic en association aux atteintes gan- 
glionnaires mesenteriques, le peritoine est 
tres rarement ie point de depart des tumeurs 
chez I'enfant. Dans cette localisation, se 
developpent principalement des tumeurs 
desmoplastiques a petites cellules rondes 
(DSRCT) ou des mesotheliomes peritoneaux, 

Les DSRCT sont des tumeurs rares 
(38 patients frangais rapportes pendant une 
pdriode de 11 ans dans retude retrospec¬ 
tive de Philippe-Chomette et ai. [29.19]) qui 
surviennent principalement chez I'adolescent 
et le jeune adulte (age median : 13 ans, 
extremes : 4-29 ans). II s’agit d’une tumeur 
maligne tres agressive dont I’origine ceEl ulaire 
exacte n’est pas determinde. Le diagnostic 
est evoque devant la presence d'une masse 
developpee principalement au niveau perito¬ 
neal, avec dans plus de 75 % des cas la pre¬ 
sence d'embfee de metastases, surtout au 
niveau hepatique. Les biopsies de la tumeur, 
le plus souvent pratiqu£es au cours d’une 
coelioscopie exploratrice ou par voie radiolo- 
gique transperitoneafe, permettent d'affirmer 
le diagnostic en retrouvant une proliferation 
tumorale maligne faite de petites cellules 
rondes, bleutees, associees a un stroma 
abondant Le caractdre polyphenotypique de 
la proliferation tumorale est mis en evidence 
par immunohistochimie grace a ia coexpres- 
siom inconstante neanmoins, de marqueurs 
epitheliaux, muscutaires et neuronaux. Cette 
tumeurestaussi caracterisee par la presence 
d'une translocation chromosomique patho- 
gnomonique entre les chromosomes 11 et 
22, t(±l;22)(pl3;qi2), resultant de la fusion 
d'un gene entre le gene EW5 situe sur le 
chromosome 22 et le gene WT1 du chromo¬ 
some 11. Ce gene de fusion peut etre mis en 
evidence par son ARNm en RT-PCR sur tissu 
congeie ou par FISH sur tissu fixe, Malgre des 
traitements associant un protocole prolonge 
de polychimiotherapie, une large chirurgie 
peritoneale d’exerese tumorale en associa¬ 
tion parfois a une radiotherapie abdominals. 
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le pro no Stic reste ties severe avec une survie 
inferieure a 20 % a 5 ans [29,19], 

Les mesotheliomes de Fenfant soul 
tout a fart exceptionnels. En pydiatrie, ce 
diagnostic doit etre dvoqu^ de man id re trds 
prudente et apres avoir elimine tout.es les 
autres tumeurs. Mains de 500 cas pedra- 
triques ont ete decrits dans la literature, ne 
permettant pas rdellement d'avoir one des¬ 
cription precise de cette tumeur. Neanmoins, 
on note comme particularity chez Fenfant un 
sex-ratio plus equiilbre avec le plus souverrt 
une absence deposition a Famiante [29,20]. 
Une evolution plus indolente que chez I'adulte 
est evoquee, Les traitements ne sont pas 
codifids et sont discutds au cas par cas en 
equipe multidiscipfmaire. 

Conclusion 

En dehors des lymphom.es abdomfnaux, 
assez frequents, les tumeurs digestives ont 
comme particularity d'etre relativement rares 
chez Fenfant, De ce fait, la prise en charge 
initiate, des les premiersexamens farts, peut 
varier d’une tumeur & rautre, Le pronostrc de 
certaines tumeurs depend de la quafite des 
gestes diagnostiques rnitiaux, motivant une 
discussion en reunion de concertation plu- 
ridisctpiinaire avant tout geste diagnostique 
et surtout therapeutique. Le pronostic d H un 
grand nombre de ces tumeurs depend de 
Ja quality de i'exeryse (GIST, pancreatoblas- 
tome, tumeur de Frantz, carcinome digestif,..), 
ce qui souligne la necessity d'un bilan d'exten- 
siorr preoperatoire tres precis et fe recours a 
des chirurgiens visceraux habitues a i'exerese 
des tumeurs rnalignes de Fenfant. La rarety 
de certaines de ces tumeurs fart qu’il est 
tres difficile de connaftre avec precision leur 
evolution. Certains types histologiques, par- 
fois similaires a ceux survenant chez Fadulte, 
peuvent avoir une yvolutivity drfferente ou 
indeterminee chez Fenfant. II est done nyces- 
saire d'dtre prudent dans les indications de 
traitements complementaires oncologiques 
en pediatrie, En cas de doute, une exerese 
tumorale suivie d’une surveillance prolongee 
est sou vent dec i dde. Seule une centralisation 
des donnyes via les bases de tumeurs rares 
des societes savantes (Socfetes frangaises 
des cancers de Fenfant - SFCE, et de chirur 
gie pediatrique - SFCP) permettra dameliorer 
la connaissance de ces maladies et d'affrner 
les indications therapeutiques en function des 
facteurs de risques definis [29.21]. 
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CHAPITRE 30 


Orientation diagnostique 
devant des vomissements, 
des douleurs abdominales 
et une diarrhee chronique 

Olivier Mouterde 


Points essentiels 


Les vomissements ont des causes 
multiples, dontcertaines peuvent enga¬ 
ger le pronostic vital. Hs peuvent etre 
d'origine digestive, aussi bien qu'extra- 
digestive ; metabolique, cardiovascu- 
laire, renale ou neurologique. 

La demarche etiologique devant des 
vomissements est avant toot clinique, 
mats en ('absence d'orientation, les 
investigations doivent etre poussees, 
en tenant compte de la grande diversity 
des etiologies. 

Problemetresfrequent chez I'enfant 
d'age scolaire, les douleurs abdominales 
chroniques ont de multiples causes, le 
plus souvent « fonctionnelfes ». 

Les douleurs abdominales « fonc- 
tionnelles » se caracterisent par trois 
points rassurants, sous reserve que 
I'examen clinique soit normal : dturnes ; 
sans retentissement sur la croissance ; 
peri-omhilicales, en barre traversant 
I’abdomen ou de localisation variable 
(auxquels s'ajoute la duree des symp- 
tome.5 qui atteint parfois plusieurs 
annees). Si Tun de ces trois signes est 
absent, ou si i'examen clinique n J est pas 
normal, il est necessaire de rechereher 
une cause organique par des explora¬ 
tions adaptees. 

■4 La strategic diagnostique devant 
une diarrhee chronique, definie par 
une diarrhee durant plus de 2 semaines, 
doit tenir cornpte de rage de I'enfant, 

ooo 


-4 La reconstitution des courbes de 
croissance en taille et en poids est un 
element majeur du diagnostic etiolo¬ 
gique de diarrhee chronique. 

La cause la plus frequente de diar¬ 
rhee chronique est non organique : le 
colon irritable, 

■4 Les cinq principals causes orga- 
niques de diarrhee chronique sont lab 
lergie aux proteines du lait de vache ;1 
^intolerance au gluten, la mucovisci- 
dose, la giardiase et les maladies inflam- 
matoires du tube digestif. 


Orientation diagnostique 
devant des vomissements 

Le vomissement est un rejet par la bouche 
de contenu digestif, avec efforts. C'est un 
symptdme peu sspecifique [30.1], dont letraL 
tement decode avant tout de sa cause. La 
regie est d’assurer un diagnostic etiologique, 
ou a defaut d'organrser un suivi etroit, 

Semlologie clinique 

Caracteristiques cliniques 

La nature des vomissements oriente vers 
leur origine : 

* constitues d’aiiments intacts, its sont volon- 
tiers d'origine oesophagienne ; 

* constitues d aliments digdres, avec du sue 
gastrique, ils sont d'origine gastrique ; 

* bilieuXf ils sont d'origine intestinale (au* 
dessous du 2 e duodenum). 
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Quand ils sont sanglants, I'hemorragie 
peut en etre la cause (varices cesophagiennes, 
ulcere), ou etre la consequence de vomisse- 
ments iteratifs (syndrome de Mallory-Weiss). 
Des vomissements fbcaloides signent un 
tableau occlusif bas evolue. 

Signes biologiques 

Quand ils sent presents, les signes bio¬ 
logiques tdmoignent de vomissements abon- 
dants ou r£pet£s. II s'agit souvent d r une c^tose 
de jeune avec parfois acidose secondaire. 
Abondants, les vomissements peuvent etre 
responsables d'une deshydratation extracel- 
lulaire avec Insufftsance renale fonctionnelie. 
S'ils sontd'origine gastrique, ils peuvent intfuire 
une alcalose metabolique avec hypochloremic, 
voire une acidose hypokaltemique quand ils 
sont abondants et bilieux, Une anemic est le 
signe de saignements actifs ou chronlques. 

Complications des vomissements, 
signes de gravite 

Le syndrome de Mallory-Weiss est defini 
par la presence de lacerations hemonragiques 
du bas cesophage d'origine mecanique, sur- 
venant iors de vomissements (ou d'episodes 
de toux) repetes, ou avec efforts importants. 
II se manifesto par des vomissements strips 
de sang, rarement une h£monragie impor- 
tante. Evoquer ou etablir un diagnostic de 
Mallory-Weiss ne donne pas une etiologie aux 
vomissements, et la demarche etiologique 
est a poursuivre imperatlvement. D'autres 
complications sont possibles : la deshydra¬ 
tation en eas de vomissements abondants, 
la denutrition en cas de vomissements 
chroniques, des inhalations et un purpura 
mecanique. Devant des vomissements, les 
signes de gravite sont I'anemie, des troubles 
de conscience, 1‘existence d r une defense/ 
contracture abdominals, et le terrain (nou- 
veau-ne, antecedent de laparotomie, de valve 
de derivation ventriculoperitoneale.,,). 

Diagnostics differentiels 

Its sont peu nombreux car la ciinique est 
le plus souvent dvidente, II peut s r agir : 

* d'une toux emetisante : chez le nourrisson, 
les efforts de toux provoquent frequemment 
des vomissements alimentaires ; 

* de regurgitations : el les sont Lapanage du 
jeune nourrisson, surviennent sans effort, 
le plus souvent aprds les repas llquides. 
Chez Tenfant plus grand, il faut penser au 
merycisme [30.2]. 


Etiologie des vomissements 

Vomissements d’origine digestive 

Leurs caractdristlques diniques ne per¬ 
manent souvent pas de les distinguer de 
vomissements d'origine extradigestive. 

Vomissements au cours 
de la periode neonatale 

Ils sont a distinguer devant la frequence 
des obstructions digestives : atrdsie de 
I'oesophage ou inteslinale, imperforation 
anale, ileus meconial, volvulus, hernie t per¬ 
foration, enterocolite ulceronecrosante, mala- 
die de Hirschsprung,.. (voirchapitres 16 , 17 
et 23). A cette periods se rev&lent egalement 
des maladies hdrdditaires du metabolisms 
(anomalie du cycle de Turee, fructosemie, 
galactosemie...). Les examens utiles sont la 
verification de la permeabilite cesophagienne, 
la radiographie d'abdomen sans preparation 
et de thorax et Techographie abdominale, 
parfois completes d'un transit baryte. Un 
bilan biologique permet d'evaluer le retentis- 
sement des vomissements et d'orienter vers 
une cause metabolique, 

Vomissements d/origme oesophagienne 

L'achalasie cesophagienne est traitee au 
chapitre 4. 

L’cesophagite a eosinophiles, traitee au 
chapitre 6, peut se mamfester chez le jeune 
enfant par des vomissements. 

Les corps strangers cesophagiens et 
I'ingestion accidentelle de caustlque sont 
de diagnostic facile quand rinterrogatoire 
est inform at if [voir chapitre 5). 

Vomissements d'origine gastrique 
(aliments predigeres et/ou sue 
gastrique, absence de bile) 

La stenose hypertrophique du pylore du 
nourrisson est de diagnostic facile. II s'agit 
le plus souvent d'un gargon premier ne. Les 
vomissements surviennent aptes un inter- 
valle libre de quelques semaines : vomisse¬ 
ments alimentaires, en jet t de plus en plus 
abondants et de plus en plus precoces par 
rapport aux repas, chez un nourrisson affame 
et parfois d Os hydrate. Lexamen Clinique peut 
retrouverdans les formes evoluees des ondu- 
lations perrstaltiques eplgastriques, la palpa¬ 
tion de I'olive pylorique etant un signe tardif, 
mieux perqu sous anesthesie generale. La 
stenose du pylore peut s'accompagner d’une 
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alcalose hypochloremique. Le diagnostic est 
confirm# par I’echographie. II faut se metier 
des formes trompeuses revelees par un 
malaise ou une hbmatbmese. 

Chez (’enfant plus grand, i! faut evoquer 
la st# nose du pylore post-ulcere use (vo^r cha¬ 
pitre 6). Les antMnflammatoires non steroi- 
diens (AIMS) sont les premiers responsabies, 
entralnant des ulceres peripyloriques qui 
peuvent se compliquer de stenose de i'antre. 
A la phase aigue, II s’agit de vomissements 
incoercibles, non bilieux, parfois sanglants, 
# ne pas confondre avec un syndrome de 
Mai lory-Weiss. Cette phase passe parfois ina 
perque ou est confondue avec une gastroen- 
terite, et la stenose cicatricielle se revele a 
distance par un tableau de stenose du pylore 
tardive [30.3]. La primo-in feet ion a Helicobac¬ 
ter pylori peut egalement se reveler par des 
vomissements aigus, parfois sanglants (voir 
chapitre 6). Une gasirite virale est parfois la 
cause de vomissements, et plus rarement 
d 'un corps et ranger obstructs Dans tous ces 
cas, fendoscopie digestive avec biopsies gas- 
triques 3 visPe anatomopathologique, bact£- 
riologique et virologique permet ie diagnostic. 

Vomissements dus d une pathologic 
du grele ou du colon 

Tout obstacle digestif en aval de (’ampoule 
de Vater peut etre responsable de vomisse¬ 
ments bilieux. EE en est de meme des ileus 
reflexes. II s'agit alors du diagnostic dune 
occlusion, associee selon son siege a un baf- 
lonnement, un arret precoce des matieres 
et des gaz, des douleurs abdominaies, une 
fievre. Ses causes et la demarche etiologique 
sont detainees au chapitre 16. 

Vomissements de cause hepatique 

Des vomissements sont frequents au 
cours des hepatites virales, metaboliques, 
toxrques et des coliques hepatiques. La rea“ 
lisation d'une echographie et d'un bilan bio- 
logique hepatique est indispensable devant 
des vomissements inexpliques, meme en 
( absence dietdre et de douleurs de I’hypo- 
chondre droit. 

Vomissements de cause pancreatique 

ils font partie de faqon quasi-constante 
du tableau de pancreatite aigue, associes 
a des douleurs epigastriques intenses et 
transfixiantes (voir chapitre 20). Meme en 
f absence de douleurs abdominales typiques, 
un dosage de lipasemre doit etre realisd. 


Su/ulimentation 

Citons pour memoire la suralimentation 
et les erreurs diet Cliques chez le nourris- 
son (aliments inadapt#s a Cage, erreurs de 
reconstitution). 

Vomissements d’origine 
neurologique 

La hantise du clinicien est (’hypertension 
intracranienne, surtout due a une tumeur 
c#rdbrale [30.4]. Des Cephases sont le plus 
souvent associees, typiqoes quand elfes sont 
mat i na I es et sou I agees par les vom issements, 
Le diagnostic differentiel est essentiellement 
la migraine, autre cause de vomissements. 
Chez le nourrisson, il faut evoquer de prin- 
cipe rhematome sous-dural meme en dehors 
d'un contexte traumatique ou de suspicion 
de mauvais traitement. Letiologie neurolo¬ 
gique est fortement suggeree par les signes 
neurologiques associes. L’IRM est I'examen 
de reference pour le diagnostic de Idsions 
intracraniennes. Le fond d’oeiJ est surtout 
utile chez ie nourrisson. La radiographie de 
crane n'a pas d’interet L’echographie peut 
meconnaltre les hematomes sous-duraux 
bilateraux et/ou de faibie abondance. La 
ponction lombaire doit etre rdalisde en cas 
de fievre et en I'absence de signes d'hyper¬ 
tension intracranienne. 

Vomissements d'origine 
metabolique 

C'est une cause rare de vomissements, 
h part I'acidocdtose diabetique, mass qui doit 
sy stern at iquement etre evoquee, d'autant 
qu'il existe une consanguinity ou des ante¬ 
cedents familiaux. Les clrconstances dcclen- 
chantes peuvent orienfer le diagnostic: 
prise de certains aliments. jeune T ainsi que 
les signes associds (signes neurologiques, 
hepatomegalie...). Le principal diagnostic dif 
ferentiel est 3'intoxication alimentaire. Toute 
suspicion justifie un bilan biologique et un 
prelevement d’urines, idealement realises 
si possible avant la correction des troubles 
biologiques eventuels. Les causes les plus 
frequentes sont ('intolerance au fructose, la 
galactosemia, une amino-acidopathie, un 
defaut de la beta-oxydat ion, une anomaiie du 
cycle de I'uree, la porphyrie, et I'hyperplasie 
des surr^nales. 


Orientation dragnostique devant des vomissementSj des douleurs abdominales... 
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Vomissements d'origine renale 
et/ou vasculaire 

Uinsuffisance renale et I 1 hypertension 
artdrielle peuvent etre des causes de vomis¬ 
sements, et la mesurede la pression arterieile 
doit etre systematique, Le bilan biologique 
inclut I’etude de la fonction renale et une ban- 
del ette urinaire. 

Vomissements d'origine 
psychologique 

On distingue trois tableaux principaux ; 

* les vomissements r^actionnets du jeune 
enfant: pression alimentaire 1 autre bene¬ 
fice secondaire ; 

* le rndrycisme : vomissements provoquds 
avec rumination chez un nourrisson ou un 
jeune enfant ; 

* ies vomissements lors d'une anorexie ou 
d'une bouHmie de Ladolescent, 

Le diagnostic est evoque sur rage, le 
contexts psychologique, les circon stances 
ddclenchantes, federoulementdes episodes, 
associis & un examen physique normal. 
Parmi les diagnostics differentials, il faut 
citer la tumeur cerebrale, et la grossesse 
chez ladolescente, 

Vomissements d'origine 
infectieuse 

Pratfquement toutes les infections 
peuvent s'accompagner de vomissements, 
ce sort la fievre et I'examen clinique qui 
orientent le diagnostic ; pharyngite a strep- 
tocoque, otite moyenne aigue, infection uri¬ 
naire chez le nourrisson, meningite virale ou 
bacterienne, encephalite (avec signes neu- 
rologiques), gastroenterite (diarrhee parfois 
absente initialement), 

Vomissements d'origine ORL 

L'hypertrophie amygdalienne peut s'ac¬ 
compagner de vomissements nocturnes ou 
lors de (’ingestion de solides. Citons egafe- 
ment les pathologies de I'oreille moyenne, les 
vertiges et le mal des transports. 

Vomissements cycliques 

Le syndrome de vomissements cycliques 
(SVC) est defini par la sur venue d episodes 
recurrents, stereotypes pourun meme enfant, 
de vomissements devolution rapidement favo¬ 
rable, sans anomalie biologique, radiologiqueou 
endoscopique specifique [30.5]. Le SVC touche 


plus frequemment les ffiles et les classes pri- 
ma-ires, Les vomissements sont mombreux 
accompagnes de nausees intenses etd'autres 
symptoms s com me pateur, apathie, anorexie, 
douleurs abdominales, Cephases, photopho- 
bie, Le debut des crises est matinal, facilement 
rythme par des stress psychologies ou phy¬ 
siques. Le mecanisme est obscur, probable- 
ment proche de ceiui de la migraine, Les crises 
debutant habituellementdans la petite enfanee 
etevoluent frequemment vers des crises migrai¬ 
ne uses typiques chez I'adolescent, 

Les criteres servants doivent to us etre 
presents pour affirmcr le diagnostic de SVC 
(avec une specificite de 90 %); 

* au moi ns cinq crises au total, ou trois crises 
pendant une p£node de 6 mois ; 

* crises episodtques de nausees intenses 
et de vomissements durant 1 heure a 
10 jours, separeesd’au moins 1 semaire ; 

* crises stereotypees pour un meme patient; 

* comportant au moins quatre vomissements 
par heure pendant au moins 1 heure ; 

* retour a un etat normal entre les episodes ; 

* non attribuables a une autre etiologie, 

Un bilan de debrouiltage est utile lors 
d'une arise : 

* ionogramme sanguin, bicarbonatemie, 
glyc£mie ; 

* radiographie d'abdomen sans preparation 
(occlusion.,,) ; 

* echographie abdominale (hydronephrose, 
mal rotation...). 

Des signes d’alerte font envisager d’autres 
diagnostics et realiserd'autres explorations t 

* anomalie du bilan de debrouiilage : une 
hyponatremia evoque une insuffisance 
surrenalienne, une hypoglycemia, une ano¬ 
malie de I'oxydation des acidesgras ; 

* age inferieur d 2 ans : malformations ou 
maladies mdtaboliques ; 

* vomissements bilieux, douleurs abdominafes 
severes, abdomen tendu : lipasemie, bilan 
hepafique, echographie abdominopefvienne, 
endoscopie, recherche de porphyrie,., ; 

* crises provoquees par une pathologte 
intereurrente, le jeune ou une charge en 
proteines ; bilan metabolique avant traite- 
ment: cycle de Luree, acidemie organique 
ou amino-acidemie r anomalie d’oxydation 
des acides gras, cytopathie mitochondriale ; 

* anomalies de I'examen neurologique, par¬ 
fois difficilement dissociates des symp- 
tomes de SVC : bilan metabolique, fond 
d’ceil, EEG, IRM... ; 

* aggravation ou chronlcisation des symp- 
tomes. 
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Vomissements lies a des toxiques 

De nombreux medicaments sent concer¬ 
ns, Sors d r un traitement (chimioth£raple) ou 
d'une prise accidentelle r voire volontaire. II 
faut I'evoquer systematiquement : le diagnos¬ 
tic est base sur r interrogate ire et la recherche 
de toxiques dans le sanget Ses urines. If peut 
aussi s'agir d'une intoxication a la vitamine A 
ou D, au CO, d'une prise d'aicool II faut garder 
£ I’esprit un syndrome de Munchausen. 

Vomissements cforigine 
allergique 

I Is sont traites a u chapitre 3. 

Conclusion 

Les vomissements chez fenfant sont un 
defi pour le pediatre ; ils peuvent reveler des 
affections graves et urgentes, et les causes 
en sont variees, parfois de diagnostic difficile 

(tab. 

Douleurs abdominales 
chroniques 

Les douleurs abdominales chroniques 
sont definies par la repetition de plus de trois 
fois en 3 mots de douleurs abdominales suf- 
fisantes pour retentir sur I’activite. Probleme 
«de sante publlque * chez I'enfant, el les 
touchent de 10 a 45 % des enfants d’age 
scoiaire salon les auteurs et represented 
environ 5 % des consultations en pediatrie, 
Le retentissement sur la vie quotidienne est 
parfois important, sans qu’il puisse etre consi- 
der6 comme un argument en faveurde Lorga- 
nicite, La hantise du medecin est de negliger, 
parmi une grande majorite de douleurs fone- 
tionnelles, des douleurs d’origine organique, 
Differents types de douleurs chroniques fonc- 
tionnelles ont dte definis par la classification 
de Rome IIS [voir chapitre 14) [30,6], 

Interrogator re 

Antecedents familiaux, digestifs 
et autres 

Ils inciuent Lorigine, le milieu social Des 
problemesde sante d'un membre de la famine 
peuvent bvoquer des causes gbndtiques 


(drepanocytose, maladie periodique). trans- 
missibfes (infection a H. pylori), des sujets 
dlnquietude ou difficultes psychoiogiques 
ayant pu susciter ou aggraver les troubles 
et les plaintes assocsees. II faut rechercher 
en particulier des antecedents de colopa- 
thie fonctionnelle, migraine, ulcere, polype, 
tumeur, maladie cceliaque, maladie infiam- 
matotre chroniquo de Tintestin, 

Antecedents personnels 

Beaucoup de douleurs fonctlonneiles 
debutentau decours d'une gastroentbrite. La 
sequence gastroentdrite avec adenopathies 
mesenteriques a E’dchographie et douleurs 
chroniques dans les moisqui suivent estclas- 
sique (adenolymphite mesenterique). 

Histoire de la maladie 

L 1 interrogate!re doit apprecier I’anciennete 
des douleurs, leur localisation et leur irra¬ 
diation, leur rythme nycthemeral (jour, nuit), 
le ddclenchement ou le soulagement par les 
repas ou remission de selles, leur duree et 
leur frequence dans le temps, les facteurs 
qui soulagent (position, alimentation, medi¬ 
caments,.,), leur retentissement sur la vie 
quotidienne et le rofe du stress, ainsi que 
les bilans et avis mddicaux ddjd obtenus et 
reffet des traitements presents. 

Certains elements de I'anamnese pour- 
ront orienter le diagnostic ; hemorragie 
digestive (hematemese, rectorragie, melena), 
ictere, fldvre, vomissements, cephalees, 
troubles visuels preeddant les douleurs abdo¬ 
minales [30.7], constipation, dlarrhee, gaz, 
ballonnements, prurit anal, aphtose buccale, 
tic de succion, bruits de gorge, ballonnement 
(syndrome d’avaleur d'air) T retentissement sur 
Tetat general, lien avec les aliments (lait, 
aliments allergisants), troubles des regies, 
signes urinaires. 

Examen physique 

II s'attache en particulier aux dements 
suivants : courbesde poids etdetaille, stade 
pubertalre, examen abdominal (orifices her- 
niaires), muqueuse buccalc et anale (len- 
tigines peribuccaux ou anaux, lesions de 
maladie de Crohn) T pression arterielle et 
examen neurologique. 


Orientation dfagnostique devant des vomissements, des douleurs abdominales.,. 
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Tableau 30.1 Aide au diagnostic des vomissements; seuls les signes les plus 
typiques sont repris id. 
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Aliments et sue 
gastrique 







X 











Gontexte 

psychologique 

X 








X 









Prise d'AINS 




X 



X 











tct&re 












X 






Prise 

medicamenteuse 










X 








Douleurs 

transfixianles 











X 







Signes neurologiques 

X 

X 






X 










Fievre 













X 

X 




Diarrtiee 














X 




Hepatomegaiie 








X 




X 






Hypertension 

arterielle 















X 



R4petes avec 
intervailes libres 
















X 


Toux 





X 













Hypoglyc^mie 








X 










Hyperglycemia 

















X 

insurance renale 















X 




Gs tableau n'est pas exhaustit: certains signes oeuvent rrvanquerou s'ajouter. 

AIMS : aritHnflainmatoir&s non stGroidiens. 

■ Possiole pour ia plupart des causes ; “ Possible pour toutes causes, dans le cadre d un syndrome de Mallory-Weiss ; 
*** Hors purpura m£canique de la face. 
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Tableaux cliniques [30.8] 

Douleurs abdominales 
d'allure fonctionnelle 

Ce sont des douleurs anciennes, peri- 
ombillcales {diffuses ou variables dans 
leur siege), ne reveillant pas la nuit, n’ayant 
aucun retentissemerit sur la croissance et la 
puberty, chez un enfant age de 5 £ 13 a ns 
{voir chapitre 14). 

Penser a rechercher systematiquement 
une constipation, frequemment causale on 
associee aux douleurs fonctionnelles, 

Douleurs atypiques 

ou dans un contexte particular 

Elies sont proches des douleurs prece- 
dentes, mais avec des elements discordants 
non ty piques d'une etiologie precise, sou vent 
avec inquietude parentale majeure et* noma- 
disme * medical. 

Douleurs d’allure organique 

Les douleurs ont une localisation precise 
et sont associates a des Elements orientant 
vers une cause organique : brulures epigas- 
triques, douleurs en fosse tliaque droite, 
douleurs epigastriques transfixiantes avec 
vomissements, douleurs de I'hypochondre 
droit irradiant dans I'epaule... 

Cas particular : 
douleurs paroxystiques 

Certaines douleurs sont de survenue 
brutale et courte, avec interval les libres et 
signes parfois assocles (vomissements, 
perte de poids aigue), Dans ce cas t la cle du 
diagnostic peut D'etre trouvee qu’en peri ode 
aigue : invagination intestinaie intermittente T 
migration d’une iithiase biliaire ou urinaire... 

Examens complementaires 
[30.8-30.10] 

Tableau typique de douleurs 
abdominales fonctionnelles 

Aucun examen n’est indiqud de faqon sys- 
tematique. Ltenfant doit etre suivi par son 
medecin traitant, et de nouveaux signes ame- 
neraient a passer dans une des categories 
suivantes. 


Douleurs atypiques 

Elies peuvent inciter a realiser un bilan 
de debrouillage : numeration formule san¬ 
guine, bilan inflammatoire et martial, bilan 
bepatique, lipasemie, voire une echographie 
abdominale avec examen du tube digest]! Le 
benefice d un tel bilan est cependant discute, 

Douleurs d’aliure organique 

L'ensemble des pathologies digestives et 
extradigestives, des examens eompldmen- 
taires et des iraitements ne peut etre d eve- 
lop pe ici. La listedes pathologies extra digestives 
sera aisement trouvee dans des textes de 
reference {pathoIogiesurinaire, ovarienne, pul- 
monaire, neurologique, metabolique, endocri- 
nienne, genetique). Des examples de situations 
cliniques et paracliniques typlques sont indi- 
ques dans le tableau 30.2, 

Douleurs paroxystiques 

Selon le tableau Clinique, it faut pre- 
voir un bilan a realiser en periode de crlse 
(echographie abdominale, lipasdmie, ECBU, 
cristallurie...). 

Conclusion 

Les douleurs abdominales chroniques 
sont tres frequentes chez J'enfant. La pre¬ 
miere etape de ta prise en charge evalue les 
raisons de la demande de soins pour des 
douleurs parfois fugaces et peu intenses. 
La deuxteme etape s'attache 3 distinguer 
les douleurs d'allure fonctionnelle de celles 
d'allure organique, Un bilan de debroulllage 
peut aider dans les cas atypiques, En cas 
de douleurs d’allure organique, une analyse 
Clinique soigneuse permet d’orienter les 
examens comptementaires pour confirmer 
le diagnostic, parmi les multiples etiologies 
digestives et extra digestives. 

Diarrhees chroniques 

Diagnostic 

Diagnostic positif 

II est en general evident. Cependant, It 
est parfois seulement retrouvd d l r interroga- 
toire, dans certaines etiologies congenitates 
ou le patient considere son transit com me 
« normal ■», faute do point de com pa raison. 


Orientation diagnostique devant des vomissements, des douleurs abdominales.,. 
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Tableau 30*2. Proposition d'aide au diagnostic dans les douleurs abdominales. Ce 
tableau indique les principals donnees a recuei lir at leurs resultats possibles dans 
quelques situations de douleurs abdominales. Seuls les signes les plus typiques sont 
repris : certains signes non signales peuvent etre presents, certains signes signales 
peuvent etre absents,,. 


Anarnnese 

Fonctionnelles 

a 

a 

*_ 

VI 

fa 

O 

Meckel 

Crohn 

RCH 

a* 

« 

ID 

IE 

□ 

Constipation 

© 

ui 

O 

+* 

u 

ID 

_l 

Pancreatite 

© 

3 

© .? 

“ ^ 

Z Q. 

Migraine 

Anciennes 












Diurnes 












Nocturnes 












Peri-ombilicaies 












En barre 












Epigastnques 












Braves 












Sans autre signe 












Vomissements 












Cassure poids/taille 












tctere 












Rectorragies 












Melina 












Selon 3'origin© geographique 












Liees a I'al mentation 












Uses au stress 












Liees aux selles 












Fievre 












Aphtes 












Constipation 












Adolescent 












atcd familiaux 












Cephases 












Diarrhee 












Clinique 

Lesions anales 












Fecalomes 












* Cordes coliques » 
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Tableau 30-2 Suite 


Anamnese 

Fonetionnelles 

a 

I 

0 

** 

L_. 

tft 

0 

o 

Meckel 

Crohn 

RCH 

Lithiase 

Constipation 

Lactose 

QJ 

m 

<di 

£. 

U 

c 

£ 

qi 

3 

* .S' 

Xf Q 

tv .2 

ll 

0 

E 

10 

V* 

Os 

E 

Faraclinique 

Hyperieucocytose 











Syndrome inflammatoire 












Hyperlipasemie 












ChoJestas© 












Anemie 












ANCA 












ASCA 












Sdntiyraphie Meckel 












Hemocult positif 












Ent&ro-IRM 












Echographie 












Endoscopic 












ASP 













HP : Helicobacter pylori; ANCA : anticorps anticytopiasme des polynucl^aires ; ASCA: anti-Saccrtarumyces cerevisiae ; 
ASP ; radiographic d'abdomen sans preparation. 


Diagnostic differentiel 

II faut evoquer la fausse diarrhde des 
constip£s r ttes fr£quente (il existe alors des 
evacuations de fecatornes ou une encopresie 
parfois decrite par pudeurcomme une « diar¬ 
rhea : les selles moiles, grumeleuses, fre- 
querites, jaune bouton-d'orde I’enfantallaite ; 
les selles vertes et molles des nourrissons 
aliments par une preparation hydrolysie. 

Strategie du diagnostic, 
selon l J age [30.11-30,14] 

Diarrhee chronique 
du nouveau-ne 

La diarrhee a debut neonatal ou precoce 
est particuliere car les maladies congeni- 
tales de la digestion, de {’absorption et de 
rimmunity se revelent a cette periode (vot'r 


chapitres 7 et 8). La notion de consangui¬ 
nity est fondamentale. Ces diarrhees sont 
frequemment rebelles, necessitant ia nutri¬ 
tion parenterale pour rnise au repos du tube 
digestif (« diarrhdes graves rebelles » en cas 
de persistence sous nutrition parenterale 
exclusive) (fsg. 30.1). 

Diarrhee chronique 
du nourrisson et de Tenfant 

Chez le nourrisson, le colon irritable 
et Tallergie aux proteines du lait de vache 
occupent la premiere place (voir chapitres 3 r 
10, ll f 18 et 19). Ils sont suivis par la maladie 
cceliaque, et chez I’enfant plus grand, les MIC I 
(maladie de Crohn, rectocolite hemorragique). 
La mucoviscidose est diagnostiquee par le 
depistage neonatal depuis 2002, avec tres 
peu de fauxnegatifs, ^intolerance au lactose 


Orientation diagnostique devant des vomissements, des douleurs abdominales... 
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Figure 30,1 Principales causes de diarrhee chronique a debut neonatal, Sont irvdiques entre 
parentheses les prtndpaux elements diagnostiques. 


rVest pas rare, de me me que la giardiase. 
D'autres etiologies sont rares, voire excep- 
tionneiles (fig, 30.2], 

Conclusion 

Les causes de diarrhee chronique sont 
multiples. L'age, le regime aNmentaire, i'exa- 
rmen Clinique et ['analyse des courbes de crois- 
5 a nee perrnettent une orientation vers des 
etiologies specifiques* Certaines etiologies 
sont au premier plan : colon irritable, allergie 
aux proteinesdu laitde vache, intolerance au 
gluten, intolerance au lactose, MIC I. Une fois 
dlimindes ces causes classiques, et selon le 
contexte clinique et biologique, 3a demarche 
diagnostique doit envisagerde fagon systema- 
tique toutes les etiologies possibles. 
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Sent indiques entre psrenEhdscs les princlpau* elements diagnostiques. 

Figure 30,2 Etiologies des diarrhees chroniques du nourrisson et de I’enfant. 
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